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V O O R W O O R D 
Bij de voltooiing van dit proefschrift denk ik aan allen, die mijn weten-
schappelijke vorming mogelijk maakten of ertoe hebben bijgedragen. 
Met bijzondere dank memoreer ik de inspanning, die mijn ouders zich 
getroostten om mij tot studeren in staat te stellen. 
Hoogleraren en docenten van de Universiteit te Amsterdam ben ik 
erkentelijk voor het genoten onderwijs. De colleges van U, Hooggeleerde 
Van der Horst en Zeergeleerde Hugenholtz, deden mij definitief kiezen 
voor de psychiatrie. 
Het was een gelukkige omstandigheid dat de toenmalige overbevolking 
van de academische klinieken met co-assistenten voor mij aanleiding was 
bij U, Hooggeleerde Prick, de eerste klinische ervaringen in neurologie en 
psychiatrie op te doen. De overtuigende wijze waarop U Uw leerlingen 
inzicht tracht te geven, heeft niet nagelaten diepe indruk op mij te maken. 
De tijd, gedurende welke ik mij in Uw kliniek mocht bekwamen in het 
neurologisch-psychiatrisch specialisme, is voor mij van veel betekenis ge-
weest en heeft mij in meer dan één zin verbonden met U, Uw kliniek en 
Nijmegen. Ik prijs mij gelukkig, dat U thans bereid bent ook mijn promo-
tor te zijn. 
Met grote dankbaarheid gedenk ik mijn leermeester Rümke. De onbe-
kommerdheid waarmee hij gevestigde denkpatronen doorbrak, zijn open-
heid voor het nieuwe en de nadruk waarmee hij de concrete zieke mens 
steeds weer centraal stelde, zie ik als wezenlijke elementen van de door 
hem gegeven opleiding. 
Hooggeleerde Kamp, de stage op Uw kinderpsychiatrische afdeling was 
een fascinerende periode. Het werken in Uw kring beleefde ik niet alleen 
als een aangename ervaring maar het heeft voor mij ruime perspectieven 
geopend. 
De steun en de collegiale samenwerking die ik van U, Hooggeleerde 
Poslavsky en Zeergeleerde Zeldenrust mocht ondervinden, zijn mij scherp 
bijgebleven. 
Uw woensdagavondcolleges, Zeergeleerde Westerman Holstijn, hebben 
de eerste steen gelegd voor mijn interesse in de psychotherapie. In Uw 
persoon dank ik het Nederlands Psychoanalytisch Genootschap voor de 
psychotherapeutische scholing. 
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De gesprekken over al of niet medische psychotherapie met U, Geleerde 
Groen en Hooggeleerde Dijkhuis, waren voor mij van grote waarde; Uw 
vriendschap stel ik op hoge prijs. 
Onze geestrijke discussies, Zeergeleerde Nijdam, hebben mijn leven niet 
alleen zeer veraangenaamd, maar vooral de pathische aspecten van mijn 
existentie verstevigd. 
Het College van Regenten over de Godshuizen ben ik erkentelijk voor 
de ruimte, die Voorburgs bestuurderen scheppen om ook wetenschappelijk 
werkzaam te kunnen zijn. Uw daadwerkelijke steun is in deze dissertatie 
belichaamd. 
Wanneer ik mij wend tot de staf van „Voorburg", denk ik aan allen, die 
in onderlinge samenwerking trachten hulp te bieden aan zieke mensen. 
Gaarne wil ik hier mijn dankbaarheid uitspreken ten aanzien van collega's, 
stafleden uit andere disciplines en de vele medewerkers die mij terzijde 
stonden en staan. 
Door het heengaan van L. M. Woltring, voormalig geneesheer-directeur 
van het Psychiatrisch Ziekenhuis, verloren wij een beminnelijk collega 
met een scherp verstand en een opvallende organisatorische begaafdheid. 
Geleerde Schreinemachers, U heeft het aangedurfd als directeur-geneesheer 
een zware taak op U te nemen. Uw vriendelijkheid en verdraagzaamheid 
zijn een wezenlijke bijdrage aan een therapeutisch klimaat. 
Dit voorwoord zou te lang worden indien ik mijn verlangen zou volgen 
mij tot alle medewerkers van „Voorburg" persoonlijk te richten. Ik zal 
mij beperken tot diegenen, die direct of indirect de totstandkoming van dit 
proefschrift hebben mogelijk gemaakt. 
Op de eerste diagnose „basilaire impressie" werd ik geattendeerd door 
U, Geleerde Seur, die zich destijds in „Voorburg" speciaal bezighield met 
de neuroröntgenologie. Voor mijn gevoel bent U verbonden met de wortel 
van deze studie. Uw inspanning en ondernemingsgeest hebben niet nage-
laten een stimulerende invloed uit te oefenen. 
Geleerde Kooman, Geleerde Mulder, Geleerde Nas, Geleerde Guffens, 
Zeergeleerde Heikens, Geleerde Sonnen, Geleerde Van Vals, U allen dank 
ik voor de samenwerking en de hulp, geboden bij het onderzoek van de in 
deze studie beschreven patiënten. Uw royale toestemming voor het publi-
ceren van Uw bijdrage stemt tot dankbaarheid. 
Een belangrijke steun en drijvende kracht bent U voor mij geweest, 
mejuffrouw Schade. Het genoegen dat U vond in het gereedmaken van de 
kopij en het aanbrengen van correcties, heeft moeizame stukken werk voor 
mij verlevendigd. 
De accurate zorg door U, mejufrouw de Man, aan literatuur en litera-
tuurlijst besteed, was voorbeeldig. Dat U als mevrouw de Bever het werk 
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op dezelfde voet wilde voortzetten, heeft mij een grote last van de schou-
ders genomen. 
De heer Leget, medisch fotograaf, dank ik gaarne voor het bewerken 
van het fotomateriaal. Uw deskundigheid en behulpzaamheid zijn een zeer 
gelukkige combinatie. 
Een geesteskind dat dissertatie heet, gedraagt zich licht als een koekoeks-
jong. Dankzij de jeugdige welwillendheid van mijn kinderen het absenteïs-
me van de promovendus te gedogen, kon het werk groeien en afronding 
vinden. 
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I 
I N L E I D I N G 
De impuls tot het schrijven van deze dissertatie kwam voort uit een 
merkwaardige bicasuïstische ervaring. In september 1961 werd in „Voor-
burg" een jonge vrouw opgenomen met een hysterische schemertoestand. 
Na onderzoek en observatie konden wij deze diagnose niet bevestigen noch 
met zekerheid een andere stellen. Tijdens het verblijf van patiënte in het 
ziekenhuis verbeterde de psychotische fase enigszins, doch het herstel was 
onvoldoende en patiënte bleef zo weinig aangepast in haar gedrag, dat zij 
na jarenlange observatie zonder zekere diagnose werd overgeplaatst naar 
een afdeling voor langduriger verpleging en behandeling. Bij een heronder-
zoek viel het oog op een afwijkende schedelbasis. De vraag rees of er 
samenhang zou kunnen bestaan tussen de gevonden afwijking en het psy-
chiatrische toestandsbeeld. Nu wilde het toeval, dat juist een andere patiën-
te was binnengekomen met een sterk gelijkend klinisch-psychiatrisch beeld. 
Dezelfde anomalie werd zichtbaar op Röntgenfoto's van de schedel: een 
misvorming van de schedelbasis. 
Niet altijd is de psychiater goed bekend met organische hersenafwijkin-
gen. Compartimentalisatie van super- of, zo men wil, subspecialismen kan 
een optimale integratie van vergaarde kennis en brede toepassing van ver-
worven kunde belemmeren. Wij hebben ons moeten afvragen hoe psychische 
stoornissen zouden kunnen ontstaan van schedelbasis en bovenste hals-
wervels uit. Dit probleem is het vertrekpunt geworden voor deze studie. 
Na een oriënterende schets van de anatomische en embryologische ver-
houdingen komen als eerste thema de in de literatuur neergelegde syndro-
men aan de orde, die kunnen worden samengevat als atlanto-occipitale 
pathologie of wellicht beter als dysplasie in het craniovertebrale en her-
senstamgebied. De speurtocht naar gegevens over de betrekking tussen 
deze misvormingen en psychische stoornissen leverde niet veel op. Hoe 
recenter de literatuur des te schaarser worden in het algemeen de vermel-
dingen van psychische stoornissen bij vormafwijkingen in het scharnier-
gebied. In de oudere publikaties missen wij ten aanzien van sommige 
aspecten relevante informatie. Toch werden argumenten gevonden voor 
verscheidene onderlinge relaties. 
Bij het uitwerken van het onderwerp laten wij een schematisch overzicht 
van pathologie en kliniek van de dysplasieën in het atlanto-occipitale en 
hersenstamgebied volgen door eigen waarnemingen. De ziektegeschiedenis-
sen van enkele patiënten fungeren als vertrekpunt voor literatuuronderzoek 
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naar de samenhang tussen dysplasieën in het onderhavige gebied, hydro-
cephalic en psychische stoornissen, besloten door een discussie van aan-
getroffen of vermoede verbanden. 
Ten slotte beschrijven wij de diagnostische en therapeutische aspecten. 
II 
SCHETS VAN DE A N A T O M I S C H E EN 
E M B R Y O L O G I S C H E V E R H O U D I N G E N 
In de anatomische regio die aan de orde is, ligt een drietal botten: het 
os occipitale, de atlas en de draaier. Verder treffen wij daar de hcrscnvlie-
zen en liquorruimten aan, de arteria basilaris en vertebralis en de derivaten 
van het middelste en achterste hersenblaasje. 
Het os occipitale maakt deel uit van de ongeveer kogelvormige hersen-
kapsel, het neurocranium. De cerebrale zijde van het bot draagt vóór het 
foramen magnum de pons en medulla oblongata, daarachter de kleine 
hersenen. Het bot omsluit als een ring het achterhoofdsgat, waar het cen-
trale zenuwstelsel van de schedelholtc in het wervelkanaal overgaat. 
Het volwassen achterhoofdsbot ontstaat door vergroeiing van vier ver-
beningscentra: de pars basilaris vóór, de squama occipitalis achter en de 
partes laterales ter weerszijden van het achterhoofdsgat. Bij het jonge kind 
sluit de pars basilaris in de synchondrosis spheno-occipitalis naar rostraal 
tegen het basisphenoid met de sella turcica aan. In de pars basilaris verloopt 
de rest van de chorda dorsalis. Op het pharyngeale aspect ziet men een 
wisselend groot knobbeltje: het tuberculum pharyngeum. De pars basilaris 
vormt de voorste begrenzing van het achterhoofdsgat. 
De partes laterales zijn zwaarder gebouwd dan de andere delen van het 
os occipitale. Een analoge constellatie vinden wij terug in de atlas met zijn 
massac laterales. Aan het caudale oppervlak van de partes laterales bevin-
den zich de condyli occipitales, ongeveer boonvormige gewrichtsuitsteek-
sels. De voet van deze uitsteeksels wordt geperforeerd door de nervus 
hypoglossus in de canalis nervi hypoglossi. De partes laterales begrenzen 
het achterhoofdsgat zijdelings. 
De squama occipitalis is een schelpvormig botstuk. Aan de cerebrale 
zijde is het belangrijkste kenmerk voor ons de eminentia cruciata, waar 
sulcus transversus en sulcus sagittalis bijeenkomen. Overeenkomstig het 
traject van de sulcus, waar de sinus transversus in verloopt, is het ten-
torium cerebelli aangehecht aan het os occipitale. 
De atlas is een ringvormige wervel met relatief zwaar gebouwde zijde-
lingse delen (massae laterales), die dorsaal en ventraal met elkaar zijn 
verbonden door een halfcirkelvormigc beenspang. Aan de craniale zijde 
hebben de massac laterales gewrichtskommen, waar de condyli occipitales 
in articuleren. De processus transversus heeft een opening voor passage 
van de arteria vertebralis. Aan de caudale zijde draagt de massa lateralis 
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een gewrichtsvlak voor bewegingen ten opzichte van de draaier. 
De draaier valt vooral op door de naar boven tandvormige verlenging 
van het wervellichaam, de dens, die aan de voorzijde articuleert in de arcus 
anterior atlantis. In de verdere bouw gelijkt de draaier sterk op de meer 
naar caudaal gelegen cervicale wervels. 
Behalve banden die de ringvormige structuur van foramen magnum en 
de wervelgaten van atlas en draaier tot een gesloten buis vervolledigen, 
bezitten atlas, draaier en os occipitale een hechte onderlinge samenhang 
door een bandapparaat, dat bestaat uit ligamentum alare, ligamentum 
cruciatum en ligamentum apicis dentis. De eerste band, de sterkste, wordt 
gevormd door twee armen, die van de laterale zijde van de dens schuin 
naar boven en lateraal naar de mediale kant van de condylaire zijde van 
het achterhoofdsgat koersen en daar overgaan in het os occipitale. Het 
ligamentum apicis dentis, dat ontstaat in het traject van de chorda dorsalis, 
loopt van de densspits naar de voorzijde van het foramen magnum. Wan-
neer een ossiculum terminale aanwezig is, ligt dit binnen deze band. Van 
het ligamentum cruciatum domineren de horizontale armen, die - achter 
de dens en daar door een gewrichtsbeurs van gescheiden - de massae 
laterales met elkaar verbinden. De verticale armen stralen van de voorzijde 
van het foramen magnum en het achtervlak van het draaierlichaam uit 
in de hoofdmassa van de band. 
De twee craniale wervels verschillen in vorm sterk van alle overige. Het 
atlanto-occipitale en atlanto-epistrophealc gewricht hebben te zamen de 
bewegingsvrijheid van een kogelgewricht. Atlas en draaier worden wel 
draaiwervels genoemd. 
Tegen de cerebrale zijde van het neurocranium vinden wij de vliezige 
hersenkapsel met liquorruimten tussen de bladen van het spinnewcbvlies. 
Wij gaan hier niet verder op in. 
Bij normale topografische verhoudingen ligt het verlengde merg met de 
vierde ventrikel en het cerebellum binnen de schedelholte. Juist boven het 
foramen magnum is de liquorruimte in de achterste schedelgroeve wijder 
dan elders: de cisterna magna. Hier communiceert de vierde ventrikel via 
de foramina van Luschka in de recessus laterales en het foramen van Ma-
gendie met de cisterna magna. 
De fylogenetische en ontogenetischc ontwikkeling van de achterhoofds-
streek zijn uitermate interessant; niet minder geldt dit voor de wijze waar-
op de inzichten hierover zich hebben ontwikkeld. 
Van GOETHE stamt het idee, dat de schedel zou zijn opgebouwd uit drie 
wervelachtige vormsels. OKEN werkte kort na 1800 deze speculatieve hypo-
these uit en wees vier schedelwervels aan: een achterhoofdswervel, die het 
gehoororgaan zou bevatten, de tongwcrvel gevormd door het basi-sphenoid 
met alae magnac en de ossa parietalia. Deze wervel bevatte het smaak-
orgaan. Een derde was de oogwervel met het gezichtsorgaan, bestaande uit 
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het presphenoid met de alae parvac en het os frontale. De vierde was een 
nasale wervel met het reukorgaan, opgebouwd uit ethmoid, nasalia en os 
vomer. 
Rond het midden van de 19e eeuw komt natuurwetenschappelijke kritiek 
op deze opvattingen. In 1842 maakte K. VOGT een onderscheid in een 
chordaal en een prechordaal deel van de schedel. Alleen het chordale deel 
zou volgens hem naar herkomst kunnen worden beschouwd als wervel-
schedel. 
Bij haaien toonde GEGENBAUER (1872) aan, dat de schedel een meta-
mecr gebouwd gedeelte heeft. De klassieke onderzoekingen van FRORIEP 
(1886) hebben onze kennis betreffende de Organogenese van het craniover-
tebrale overgangsgebied sterk uitgebreid. Zijn waarnemingen bij kippe- en 
runderembryonen, voor de menselijke ontwikkeling door LEVI (1900) in 
hoofdlijnen bevestigd, hebben grotendeels hun geldigheid behouden. In het 
kort zullen wij de Organogenese schetsen. 
Het eerste kraakbenige wervelblasteem presenteert zich als twee symme-
trische boogstukken, die ventraal van de chorda dorsalis onderling zijn 
verbonden door een hypochordale spang. De daarna gevormde kraakbenige 
wervellichamen versmelten met het naar craniaal aangrenzende boog-
kraakbeen onder reductie van de hypochordale spang. Het wervellichaam 
breidt zich uit, gaat de chorda ook dorsaal omvatten en draagt dan craniaal 
de primitieve wervelboog. De kraakbenige booghelften sluiten zich dorsaal 
om de neurale buis. 
Bij de vorming van de eerste halswervels blijven de bogen betrekkelijk 
zelfstandig. De kraakbenige aanleg van het wervellichaam wordt van 
caudaal naar craniaal steeds later in de ontwikkeling zichtbaar. Wanneer 
aan de overige halswervels de reductie van de hypochordale spang reeds is 
begonnen, groeit deze nog verder door bij de eerste wervels. Aan atlas 
en draaier behoudt de spang zijn zelfstandigheid en omsluit samen met de 
bogen als een ring het bijbehorende wervellichaam. Bij de toekomstige 
draaier versmelt deze ring met het wervellichaam, bij de eerste halswervel 
blijft zij er door bindweefsel van gescheiden. 
Duidelijk afgegrensd hyalinekraakbeen in de hypochordale spangen 
wordt alleen gevormd in de aanleg van de tweede en meer nog in die van 
de eerste halswervel. Elders volgt snelle reductie. 
Tijdens processen, die de verbening van de kraakbenige wervellichamen 
inleiden, treedt intervertebraal een spoelvormige zwelling op van de chorda 
dorsalis, die nu overigens in een kraakbenig kanaal ligt. 
Als de wervelboog zich sluit, is de verbening van de wervellichamen al 
geruime tijd op gang gekomen. 
De aanleg van het lichaam van de eerste halswervel vergroeit in een 
vroeg stadium met die van de tweede. Dit proces schrijdt van perifeer naar 
centraal voort onder reductie van de primitieve tussenwervelschijf. 
Uitsluitend het blasteem van de eerste halswervel bereidt de gewrichts-
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vlakken voor tussen atlas en draaier. De gehele articulatio atlanto-epistro-
phica differentieert zich binnen het blasteem van de eerste halswervel tus-
sen de nog groeiende hypochordale spang van de eerste halswervel en het 
taps toelopende corpus. Het kraakbeen van het wervellichaam articuleert 
dus met de spang. 
De occipitale streek wordt bij het embryo rostraal begrensd door de 
nervus vagus en caudaal door de eerste halszenuw. In dit gebied zag 
FRORIEP vier myotomen, die in caudocranialc richting in grootte afnemen. 
Tijdens de chondrificatie vormen de wortels van de nervus hypoglossus het 
referentiepunt; deze verdelen de kraakbenige aanleg van het occiput even-
eens in vier delen, zó dat hij besloot tot de aanwezigheid van vier occipitale 
metameren. Daar de meest caudale zich een tijdlang zelfstandig lijkt te 
ontplooien, noemde FRORIEP deze de occipitale wervel. Metamere ken-
merken nemen in het gebied van bovenste halswervels en os occipitale in 
caudocraniale richting af. De metamere kraakbeenpartijen worden naar 
craniaal snel kleiner en verliezen hun onderlinge afgrenzing. 
De chorda dorsalis eindigt nabij de dorsocaudale grens van de hypo-
physe-aanleg. Het kraakbeen van het occipitale skelet omsluit aanvankelijk 
slechts de caudale helft van dit stuk chorda. Langs de chorda groeit het 
occipitale kraakbeen snel verder en treedt in contact met het inmiddels 
eveneens verschenen sphenoidale kraakbeen. Op de grens ligt het vrije 
uiteinde van de chorda. Door samengroeiing wordt de chorda geheel om-
sloten, de basis van het dorsum sellae gevormd alsmede het basilaire kraak-
been. Door terugtreden van de metamerie is een enkelvoudig kraakbeen-
stuk ontstaan, dat een integrerend deel is van de kraakbenige schedel. 
Volgens WEISZ bestaat de dens epistrophei niet alleen uit de vergroeide 
wervellichamen van draaier en atlas; ook het rudimentaire corpus van de 
occipitale wervel zou een bijdrage leveren aan de opbouw van de dens-
spits. Indien deze versmelting uitblijft kan dit naar haar mening leiden tot 
de genese van een ossiculum terminale. 
Het os occipitale verbeent van 5 tot 7 kernen uit: één in de pars 
basilaris, een in elke pars lateralis en 2 - 4 in: de pars squamosa. De 
ossificatie wordt ingeleid in het begin van de derde foetale maand. Het 
gedeelte van de squama occipitalis boven de latere protuberantia occipi-
talis externa en linea nuchae suprema wordt aangelegd als dekbeen. 
Postnataal verbeent de synchondrosis intcroccipitalis posterior tussen het 
eerste en vierde levensjaar, de synchondrosis occipitalis anterior - tussen 
pars basilaris en pars lateralis - tegen het zesde levensjaar. 
Wanneer men zich de schedclbasis voor ogen stelt met de sella turcica 
als centrum, ziet men tijdens de vormontwikkcling van de schedelbasis de 
andere schedelbasisdelen relatief dalen. Het ontstaan van de knik tussen 
voorste en achterste schedclgroeve maakt hiervan deel uit. Zowel met de 
opgerichte gang van de mens als met de toegenomen ontwikkeling van de 
hersenen is samenhang gezocht. De stelling van WEI.CKER (1862): „Die 
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umschliessenden und umschlossenen Theile wachsen miteinander", is door 
ARIËNS KAPPERS (1942) en DIEPEN (1948) van nieuwe argumenten voor-
zien. 
Vooral THEILER (1952) heeft op experimenteel-embryologische gronden 
waarschijnlijk gemaakt, dat het craniovertebrale scharnier in zijn morfoge-
nese afhankelijk is van een intacte chorda. Zonder chorda ontstaat wel 
kraakbeen, doch geen segmentering. De aanwezigheid van de chorda 
garandeert de differentiatie van somieten. Chordadefecten leiden niet zo-
zeer tot gebrekkige vorming van wervellichamen als wel primair tot een 
detectueuze vorming van intervertebrale structuren. De médullaire aanleg 
helpt de wervelbogcn organiseren onder andere door de karakteristieke 
afstand, die de voorlopers van kraakbeencellcn behouden ten opzichte van 
het zenuwstelsel (HOLTZER en DETWII.ER, 1953). 
De chorda neemt een centrale positie in als organisator van het verte-
brale apparaat. Zij beïnvloedt de geleding van het somietenmateriaal en 
daarmede de segmentering van het lichaam. Zij wijst de intervertebrale en 
wervellichaamblastemen hun plaats; in een vroege fase van de embryo-
genese zou alleen de chorda verantwoordelijk zijn voor de strekking van de 
romp; voor het tot stand komen van een normale intervertebrale organi-
satie is zij onontbeerlijk en zij kan het mesenchymateuze axiale skelet aan-
zetten tot kraakbeenvorming. 
Vele problemen rond de morfogenese van de besproken structuren zijn 
nog niet opgelost. Wij zullen niet ingaan op de vraag hoeveel segmenten 
precies participeren aan de occipitogenese, of de craniovertebrale grens 
intra- of intersegmentaal ligt, welk metamcer materiaal heeft bijgedragen 
tot de vorming van onderdelen van atlas, draaier en occiput, noch op de 
niet lang geleden weer geopende discussie over de herkomst van de dens 
epistrophei. 
Het centrale zenuwstelsel in het achterhoofdsgebied bestaat uit deri-
vaten van het derde hersenblaasje. Rond de zesde week van de embryonale 
ontwikkeling begint het rhombencephalon zich te differentiëren in meten-
cephalon en myelencephalon. Het dak van het derde hersenblaasje is dun 
behalve vlak achter de insnoering tussen middelste en achterste hersen-
blaasje, waar, in het craniale gedeelte van de ruithersenen, de vleugclplaten 
naar elkaar toegroeien, onderling versmelten en het begin vormen van de 
mediane cerebellumaanleg (VAN DE VOORT, 1960). 
De cerebellumaanleg zou volgens HOCHSTETTER (1919) aanvankelijk 
vooral in de richting van de ventriculaire ruimte uitgroeien („Innere Klein-
hirn Wulst"). Later volgt, in termen van HOCHSTETTER, evertering, waarbij 
de wal aan het ventriculaire oppervlak verdwijnt en zelfs in een groeve ver-
andert. 
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Tijdens dit proces neemt de kromming van het rhombencephalon snel in 
sterkte toe, zodat de zijdelingse randen van de cerebellaire plaat en de 
medulla oblongata elkaar naderen. Door een uitbuigende beweging van de 
vleugelplaat naar lateroventraal ontstaat de recessus lateralis van de vierde 
ventrikel. 
Onze kennis betreffende de vorming van de hersenvliezen hebben wij 
vooral te danken aan WEED (1917). Wanneer in de vierde week van de 
ontwikkeling het primitieve centrale zenuwstelsel tot een gesloten buis is 
geworden, de neuroporus niet meer zichtbaar is en de drie hersenblaasjes 
zijn gevormd, houdt de liquorproduktie aanvankelijk gelijke tred met de 
capaciteit van het ventrikelsysteem. Op een bepaald ogenblik echter gaat 
de liquorvorming een grens, gesteld door het volumen van hersen- en 
ruggemergsholte, overschrijden. Bij kippeëmbryonen van 14 millimeter 
treedt liquor uit naar de ruimte rond het centrale zenuwstelsel in het 
gebied van het toekomstige dak van de vierde ventrikel. Er bestaat een 
nauwe relatie tussen dit uitvloeien van liquor en het verschijnen van de 
plexus chorioideus in deze ventrikel. Mazen in los mesenchymaal weefsel 
rond het primitieve zenuwstelsel worden tot arachnoidalc ruimte door 
reductie van het mesenchymale syncytium en de verwijding van bestaande 
ruimten tussen de cellen en hun uitlopers. De spinragstructuur resulteert hier 
uit. De vorming van de arachnoidalc ruimte vindt plaats na het eerste uit-
treden van liquor. De circulatie van het hersenvocht, ondersteund door de 
liquorpols, achtte WEED een belangrijk oorzakelijk agens bij het tot stand 
komen en groter worden van de mesenchymale spleten. 
De opvatting van WEED heeft de aantrekkelijkheid van een eenvoudig 
model, dat voldoende opheldering lijkt te bieden. LANGEVOORT (1954) 
formuleerde op grond van onderzoek bij kippeëmbryonen ernstige beden-
kingen. Wanneer tijdens de differentiatie van de meningen de arachnoidalc 
ruimte tot stand komt, is de plexus nog niet zover ontwikkeld, dat deze kan 
functioneren en hij memoreerde naast een aantal andere steekhoudende 
argumenten de vondst van ARIËNS KAPPERS, dat de eerste differentiatie van 
de vliezen plaatsvindt in het gebied van het mesencephalon en niet ter 
hoogte van de ruithersencn. 
Bij de mens wordt het tijdstip van het doorlaatbaar worden van het 
rhombencephalondak via het foramen van Magendie wisselend opgegeven. 
WALKER (1944) stelde, dat de foramina van Luschka en Magendie open 
moeten zijn aan het einde van de vierde maand. Hij steunde op het werk van 
RETZIUS, KÖLLIKER, BLAKE en HESS. Het ventrikcldak ter plaatse van het 
toekomstige foramen van Luschka in de recessus lateralis begint bij be-
nadering in de achtste week dun te worden, voor het foramen van 
Magendie is dit in het begin van de vierde maand. Zowel het foramen van 
Luschka als dat van Magendic kan ontbreken zonder zodanige functionele 
stoornis van de liquorcirculatie, dat klinische verschijnselen ontstaan. 
RETZIUS, geciteerd door TAGGART en WALKER (1942), vond bij onderzoek 
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van 100 volwassen cerebra tweemaal een gesloten foramen van Magendie 
en op 200 cerebra tweemaal éénzijdige en eenmaal dubbelzijdige afwezig-
heid van het foramen van Luschka. 
Volgens WILSON (1937) ontwikkelt het foramen van Magendie zich als 
een tuitvormige uitstulping. Aan de punt verdwijnt de wand. Overeen-
komstige observaties van DANDY worden hierdoor gesteund. 
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Ill 
OVERZICHT VAN DE KLINISCHE LITERATUUR 
Α. ALGEMEEN 
De afwijkingen, die wij in het onderstaande zullen bespreken, hebben 
hun intrede in de literatuur gedaan als op zichzelf staande anatomische 
bijzonderheden. Door groeiend inzicht werden zij niet alleen onderkend als 
ziekte-oorzaak, doch ook als deel van een complex van deformaties die niet 
zelden geassocieerd aanwezig zijn. Zij verwijzen naar elkaar. Het bestaan 
van één anomalie moet bedacht doen zijn op de aanwezigheid van meer 
leden van dezelfde familie. 
Inventariserend zijn wij tot de volgende reeks gekomen: occipitale 
dysplasie en basilaire impressie, atlas-assimilatie, de misvorming van 
Arnold-Chiari, andere dysplasieën van het centrale zenuwstelsel, de mis-
vorming van Klippel en Feil, misvormingen die tot (sub-)luxatie in het 
atlanto-epistropheale en atlanto-occipitale gewricht leiden en de misvor-
ming van Dandy-Walker. Een grote rij vormanomalieën laten wij hier 
terzijde ofwel omdat zij, voor zover wij thans kunnen overzien, geen 
ziekelijke functiestoornissen met zich brengen ofwel ons té ver van ons 
thema zouden voeren (bij voorbeeld celes). Een andere inperking van het 
thema brengen wij aan door het niet in de beschouwing betrekken van 
zeer jonge kinderen. 
Ons interesseren hier vooral die misvormingen en vervormingen, die niet 
terstond van de geboorte af worden onderkend en behandeld en naar onze 
mening op latere leeftijd psychiatrische ziektebeelden mede kunnen ver-
oorzaken. 
B. OCCIPITALE DYSPLASIEËN 
Occipitale dysplasie (SCHMIDT en FISCHER, 1960) is een tamelijk recente 
term om misvormingen van het os occipitale aan te duiden. Als synonie-
men werden of worden gebruikt: impressio báseos cranii (BERG en 
RETZIUS), basilare Impression (VIRCHOW), indrukking van de grondvlakte 
van de schedel (BOOGAARD), déformation plastique du crâne (BARNARD 
DAVIS), plastische Deformation, aplatissement de la base du crâne en 
Platybasie. Wij geven de voorkeur aan occipitale dysplasie. 
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ACKERMANN heeft als eerste gewezen op misvorming van de schedelbasis 
in de zin van „basilaire impressie". Hij zag twee van de drie geskeletteerde 
cretinschedels, die MALACARNE - koninklijk wondarts in Turijn - bezat. 
Hij betoogde: „Nur am unteren Schädelgrund liegt jene widernatürliche 
Veränderung, welche das wesentliche eines Kretinen ausmacht, und alle 
andern Abweichungen von natürlichem Bau als Folgen nach sich zieht." 
Hij beschreef wat later basilaire impressie zal heten, een vormafwijking die 
imponeerde als een rond het achterhoofdsgat omhoog gedrukte en geïn-
vagineerde schedelbasis; de ruimte in de achterste schedelgroeve was sterk 
verkleind, de condyli occipitales stonden naar voren in plaats van naar 
beneden gericht, zodat een lordose was ontstaan van de halswervelkolom. 
ACKERMANN vroeg zich af of bij cretins de botten zó zacht zijn, dat door 
het gewicht van de schedel met inhoud een indeuking ontstaat van de 
schedelbasis op de plaats, waar de wervelkolom de schedel draagt. De 
verminderde hardheid van de botten zou gevolg kunnen zijn van rachitis en 
een verminderde afzetting van „Knochenerde". Hij dacht zich de functie 
van de „Gehirnknoten" (pons) gestoord door de indrukking met cretinisme 
als gevolg. Hij gaf de Nederlandse medici een vingerwijzing voor de aetio-
logie: „Die mit feuchtem Dunst ausgeschwängerte Atmosphäre (es ist eine 
richtige Bemerkung, dass in Amsterdam, und in andern volkreichen Han-
delsstädten der holländischen Provinzen diejenige Kinder, welche in unter-
irdischen Gewülbcrn erzogen werden, am allermeisten an diesen Uebel 
leiden . . .)." Niet allen echter hebben het ongeluk een indrukking te 
acquireren van de schedelbasis „welcher sie des Verstandes und der Denk-
kraft beraubt, zu Kretinen herabwürdigt". 
De oudste ziektegeschiedenis van een patiënt met occipitale dysplasie is 
van de hand van BERG en RETZIUS, gerefereerd door BOGTSTRA (1864): 
O. Halberg, 32 jaar oud, ambtenaar bij 's rijks schatkist, stierf plotseling op 
22 december 1842. Na zeven jaar alcoholmisbruik had hij op de betref-
fende dag weer teveel gedronken en twist gezocht. Hij werd op straat gezet, 
viel voorover en overleed na een soporeuze periode. Op verzoek van de 
magistratuur verrichtte BERG postmortaal onderzoek en vond een „in-
drukking van de schedelbasis". 
Menig opmerking van BOOGAARD (1865) heeft haar waarde behouden. 
Hij zette vraagtekens bij de betekenis van hydrocephalus als aetiologisch 
moment (ROKITANSKY); invloed van cretinisme achtte hij onvoldoende 
bewezen. Hem was de vervorming van het foramen magnum opgevallen 
door de naar binnen-bovcn „gedrongen" processus condyloidei. De door 
hem gegeven referentielijnen en -hoeken voor het herkennen van de af-
wijking aan de gemacereerde schedel zijn niet verouderd. Daarenboven 
onderkende hij reeds de ontoereikendheid van metingen in het mediane 
vlak om een aantal van de indrukkingen te beschrijven. Hij had zulke uit-
eenlopende verschijnselen gezien, door hem verklaard op grond van de 
wisselende graad en de asymmetrie van de misvorming, dat hij twijfelde 
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aan de mogelijkheid van een diagnose durante vita. Hij wist ook, dat een 
„aanmerkelijke indrukking" kan bestaan „zonder bijna eenige stoornis in 
de functiën der centraal dcelen van het zenuwstelsel." Paraparese van de 
benen, slik- en spraakstoornissen noemde hij als symptomen. 
Na de belangrijke bijdragen van VIRCHOW, waarin hij onder andere 
vermeldde, dat hij de anomalie „in ein gemeiner Häufigkeit" had aange-
troffen bij recente schedels en schedels uit terpen en opgravingen in Neder-
land en N.W.-Duitsland, heette het bij G R A W I T Z , dat „basilaire impressie" 
volgens V I R C H O W veel voorkomt in de Friese lage landen, Holland en het 
gebied rond Bremen. 
Regelmatig zijn daarna casuïstische mededelingen verschenen. Meestal 
laat men deze beginnen bij HOMÉN (1901). De ziektegeschiedenissen be-
schreven door STEMVERS (1916), Mme DÉJÉRINE (1926), K E C H T (1932) en 
BODECHTEL en G U I Z E T T I (1933) zijn zeer instructief. Aan het einde van 
de dertiger jaren namen de publikaties snel in aantal toe (SEKIR, D E V E T , 
BAU-PRUSSAK, FISZHAUT-ZELDONICZ, CHAMBERLAIN, DEREYMAEKER) . 
Steeds meer werd de aandacht gevestigd op het samengaan van verschei-
dene misvormingen in de atlanto-occipitalc streek, niet zelden in gezelschap 
van vormafwijkingen elders aan het lichaam. Vooral de combinatie van 
occipitale dysplasie en atlas-assimilatie blijkt in grote series een veelvuldige 
te zijn, uitgezonderd in die van LINDGREN. Het werd steeds evidenter, dat 
de termen basilaire impressie, atlas-assimilatie, spina bifida, misvorming 
van Arnold-Chiari, misvorming van Klippel-Feil en andere, descriptief een 
anatomische anomalie aangeven, die in het algemeen uiting is van een 
veelal verder grijpende dysgenesie. Niet steeds is deze herkend doordat 
dikwijls geen volledig onderzoek werd verricht hetgeen durante vita soms 
ook onmogelijk was door contra-indicaties ten aanzien van diagnostische 
methoden of ingrepen. 
Over de frequentie bij mannen en vrouwen heerst onenigheid. In om-
vangrijke series is een relatie tussen geslacht en dysgenesie lang niet altijd 
aantoonbaar. Men kan nogal eens de mening vinden, dat de afwijking 
vaker bij mannen voor zou komen. De patiëntengroep van KLAUS (1966) 
met occipitale dysplasie als constant aanwezige afwijking omvatte 74 
mannen en 73 vrouwen. 
Dat zelfs bij grove misvormingen symptomen lang - zo niet gedurende 
het gehele leven — kunnen ontbreken, heeft velen beziggehouden. Vast 
staat dat zekere klinische tekenen van occipitale dysplasie niet duidelijk 
worden vóór het tweede decennium. De opinie van KERMAUNER, dat 
vormanomalieën in het craniovertebrale scharniergebied bij het foetus 
tijdens de partus deflexicligging kunnen geven door onvermogen het hoofd 
voldoende te buigen, wacht nog op eventuele steun van een daarop gericht 
na-onderzoek. 
Puberteit en adolescentie zijn genoemd als perioden, waarin de eerste 
symptomen zich bij voorkeur zouden openbaren (SEKIR, D E V E T ) . Door de 
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dan inzettende groeispurt van het skelet, terwijl het centrale zenuwstelsel 
reeds zijn definitieve grootte heeft bereikt, kunnen discrepanties tussen 
zenuwstelsel en benige kapsel een onderlinge harmonische verhouding 
verstoren. De involutieperiode en het postclimacterische tijdperk bij de 
vrouw hebben eenzelfde roep gehad. Veranderingen in het metabolisme 
van de botten met het verouderen van skelet- en bandapparaat, alsmede 
arthrotische veranderingen zijn aangewezen als provocerende momenten 
voor het uitbreken van ziekteverschijnselen. JANZEN (1964) berichtte over 
75 gevallen en vond in de leeftijdsverdeling van de patiënten ten tijde van 
het begin van de klachten een piek tussen 30 en 40 jaar. Hem bleek niets 
van een predilectie voor adolescentie of presenium. KLAUS (1966) kwam 
tot eendere bevindingen na onderzoek van een grote reeks patiënten. De 
spreidingsbreedte van de leeftijden is aanzienlijk; zowel patiënten van 10 
als van 80 jaar werden beschreven. 
In de verloopsvormen uit zich de polymorfie, die het klinische beeld 
van de craniovertebralc dysplasieën zo bij uitstek kenmerkt en de diagnose 
kan doen missen. Deze veelvormigheid is niet verwonderlijk indien men 
zich realiseert hoe in het achterhoofdsgebied een aantal zeer essentiële 
structuren in een anatomische flessehals ligt samengedrongen. De liquor-
weg, de opstijgende en afdalende nervale banen en vitale kerngebieden 
treft men hier binnen een klein bestek aan. Wij menen niet beter een 
indruk te kunnen geven van de vele verschillende mogelijkheden van 
occipitale dysplasie dan door het presenteren van de indeling, zoals deze 
door SCHMIDT en FISCHER en GROS en WACKENHEIM is ontwikkeld op 
anatomisch-neuroröntgenologische gronden. De volgende typen kunnen 
dan worden onderscheiden: 
I. Disharmonische vormen 
A. dysplasie van de pars basilaris. 
Ie hypoplasie van de pars basilaris. De clivus is verkort, waardoor 
de voorste atlasboog en dens epistrophei relatief te ver in de 
schedelholte komen te liggen. De voorrand van het foramen 
magnum is hoger gesitueerd dan normaal. 
2e hyploplasie van pars basilaris en pars lateralis. Ook de achter-
rand van het foramen magnum neemt nu een hogere positie in 
dan normaal. 
B. dysplasie van de pars lateralis. 
Ie condylaire hypoplasie. De dens staat hoger dan normaal door te 
lage condyli occipitales. 
2e hypoplasie van de paracondylaire streek van de pars lateralis. 
Het bot kan papierdun zijn. 
C. halfzijdigc asymmetrische vormen. 
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II. Harmonische vormen 
Het os occipitale is hierbij globaal hypoplastisch. Deze vorm kan moeilijk 
te herkennen zijn omdat geen grove asymmetrie optreedt. 
De waarde van een dergelijke indeling is slechts betrekkelijk. Zuivere 
vormen blijken zeldzaam te zijn. TESKE en EBERT zagen uitsluitend meng-
vormen. 
Het divergeren in anatomische vorm komt eveneens tot uitdrukking in de 
klinische beelden en verloopstypen. Het lijkt utopisch om een kenmerkend 
symptomenbeeld te verwachten. 
Acute dood is beschreven zonder een als zodanig herkende, voorafgaande 
ziekte. Een chronisch progressief verloop is niet ongewoon evenals een 
ziekte-ontwikkcling met exacerbaties en remissies. Door verbeterde rönt-
genologische diagnostiek werden, zelfs zeer grove, anomalieën bij toeval 
gezien zonder dat klachten of symptomen bestonden, die samen konden 
hangen met de afwijkingen. Werd de dysplasie vroeger dikwijls miskend, in 
de laatste jaren worden waarschuwingen gehoord om niet elke klacht of elk 
gevonden symptoom onder één noemer te brengen met een tevens aange-
troffen anomalie in het craniovertcbrale overgangsgebied. 
Een van de eerste en meest gewone klachten van de patiënten is hoofd-
pijn, in het algemeen ervaren als een drukkende pijn in nek en achterhoofd, 
soms in het voorhoofd gelokaliseerd. De hoofdpijn kan constant zijn of 
aanvalsgewijs optreden. Emotionele opwinding en lichamelijke inspanning 
werken nogal eens uitlokkend. Een enkele maal bestaat verband met 
houding of beweging van nek en hoofd. Wanneer de hoofdpijn berust op 
verhoging van de intracraniële druk klagen de patiënten tevoren wel over 
misselijkheid, braken, slecht zien of dubbelzien door abducensparese. Niet 
altijd is dan stuwing zichtbaar in de oogachtergrond. Trek en druk op 
meningen, op zenuwwortels (VERBIEST) of abnormale mechanische be-
lasting van de arteria vertcbralis met begeleidende autonome zcnuwviecht 
(BÄRTSCHi-RocHAix) kunnen eveneens hoofdpijn geven. Hetzelfde geldt 
voor arachnitis posterior. 
In volgorde van frequentie zijn vroege klachten: krachtsvcrlies in de 
ledematen, acroparesthesieën, evenwichtsstoornissen, dysarthrie en loop-
stoornissen (KI.AUS, 1966). Vele andere klachten kunnen zich aandienen 
als eerste of zich bij de bestaande voegen gedurende de ontwikkeling van 
het ziektebeeld. Zij hangen meestal samen met de aard van het aanwezige 
neurologische lijden. De grote variabiliteit van de misvormingen van de 
benige kapsel van het centrale zenuwstelsel, het brede gamma van geas-
socieerde misvormingen van het zenuwstelsel zelf, de wisselende combi-
naties van de beide voorgaande groepen afwijkingen, de gevolgen van 
ischemie en stuwing van de bloedcirculatie, van adhesies, cysten, vergroei-
ingen, snoer-ringen en sereuze onsteking van de vliezen, de eventueel 
optredende barrière in de liquorcirculatie en vervormingen, die tijdens het 
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leven kunnen ontstaan of verergeren leveren met elkaar de pathogenetische 
bouwstenen vooreen zeer bonte klinische verschijningsvorm. 
De belangrijkste neurologische beelden zijn: 
a. Een hoog cervicaal syndroom met verschijnselen van de kant van de 
pyramide- en de lange sensibele banen. Soms wordt een syndroom van 
Horner gevonden. De spinale trigeminuskern kan getroffen zijn. Nystag-
mus is een frequent symptoom. 
Het syndroom kan ontstaan door een verplaatste of gekantelde dens 
epistrophei aan de ventrale zijde van het ruggemerg of door druk van 
cerebellaire tongen bij de misvorming van Arnold-Chiari, van een 
misvormde atlasboog of een durale snoer-ring aan de dorsale zijde. 
Gestoorde circulatieverhoudingen kunnen gevolg zijn van afkncllen van 
arteriën met ischemie of van venen met stuwing in het zenuwweefsel. 
Binnen het cervicale en verlengde merg kunnen zich nog wel eens holten 
ontwikkelen. 
b. Bulbopontiene syndromen door druk van de dens op een dystopische 
bulbus of van een dystopische dens op een normaal gelegen bulbus, door 
druk van een misvormde pars basilaris of van de voorrand van het 
foramen magnum. De medulla oblongata kan over de onderrand van de 
clivus in een knik liggen. 
c. Hersenstamzenuwsyndromcn door veranderde mechanische belasting. 
Cercbellumtongen kunnen drukken op abnormaal laag ontspringende 
hersenstamzenuwen tijdens hun traject door het foramen magnum; de 
randen van een misvormd of te klein foramen magnum, arachnoidale 
adhesies en trek aan zenuwen bij veranderde constellatie van de schedel-
beenderen kunnen functiestoornissen van hersenzenuwen veroorzaken. 
DRIESEN (1960) heeft erop gewezen, dat de eerste cervicale zenuw 
en de nervus acecssorius bij gestoorde topografische verhoudingen tegen 
de eerste tand van het ligamentum dentatum of de arteria vertebralis 
geperst kunnen worden. 
d. Cerebellaire syndromen. Compressie van het cerebellum in een té kleine 
achterste schedclgroevc bij occipitale dysplasie, afknclling van dysto-
pische cerebellumdelen bij de misvorming van Arnold-Chiari door de 
rand van het foramen magnum, een misvormde atlasboog of een durale 
snoer-ring, misvorming van het cerebellum en holtcvorming kunnen 
eraan ten grondslag liggen. 
e. Verhoogde intracraniële druk. Afsluiting van het ventrikelsysteem met 
obstructiehydrocephalus kan tot stand komen ter plaatse van de aqua-
duct en in de achterste schedelgroeve zowel in het foramen magnum als 
bij de foramina van Luschka en Magendie. De aquaduct kan worden 
gerekt en uitgespannen over een basilaire impressie met een dystopische, 
in de schedelholte gedrongen dens epistrophei bij hypoplasie van de pars 
basilaris. Volgens LICHTENSTEIN (1943) kan bij myelomeningocele en 
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de misvorming van Arnold-Chiari de aquaduct door tractie worden 
dichtgetrokken. De aquaduct kan gestcnoscerd zijn door een membraan, 
door vorking van het lumen of door een dystopisch bloedvat. Bij basi-
laire impressie kan versterkte angulatie van de aquaduct de liquor-
passage belemmeren. 
In de achterste schedclgroeve en het foramen magnum treedt een 
passagestoornis met obstructiehydrocephalus vooral op bij de mis-
vorming van Amold-Chiari. De ccrebcllaire tongen sluiten het foramen 
magnum als met een stop af. Een barrière kan bovendien het gevolg 
zijn van arachnitis en bij basilaire impressie wellicht van wcgpersing 
van het cerebellum in de liquorafvoerwegen van de achterhoofdscisterne. 
Vernauwing van het foramen magnum kan de obstructie bevorderen of 
mede veroorzaken. 
Op deze groep syndromen komen wij later nog terug in het hoofdstuk 
over hydrocephalus. Hier zij vermeld, dat zich niet alleen acute syn-
dromen van verhoogde intracraniële druk kunnen manifesteren met 
inklemmingsverschijnselen, doch dat daarnaast remitterende en chro-
nische vcrloopsvormen bekend zijn met paraparese van de benen, 
progressieve dementie en psychotische toestandsbeelden. 
Vele endocriene syndromen zijn beschreven, die coïncideren met mis-
vormingen in het craniovertebrale overgangsgebied: achterstand in groei, 
dystrophia adiposo-genitalis, obesitas, pathologische dorst, impotentie, 
acromegaloid uiterlijk, Polyglobulie, diabetes mellitus, struma en hypo-
physair hypogonadismc. 
f. Een aparte plaats nemen de syndromen in, die verband houden met een 
vertebro-basilaire circulatoire insufficientic. Deze syndromen zijn mis-
schien relatief frequent bij de craniovertebrale dysplasieën. Gestoorde 
doorbloeding van de arteria vertebralis kan tot een syndroom van 
Meniere leiden. D E KLEYN en VERSTEEGH( 1933) telden in hun reeks drie 
patiënten met aanvallen van duizeligheid door achteroverbuigen van het 
hoofd en draaien naar één zijde zoals bij voorbeeld gebeurt bij het 
scheren of het volgen van de vlucht van een vliegtuig, tijdens douchen, 
iets van een hoge plank afnemen en dergelijke. De Menière-aanval zou 
symptoom zijn van een veranderde doorstroming van de arteria verte-
bralis aan de contralaterale zijde. 
С ATLAS-ASSIMILATIE 
GARCIN en OECONOMOS (1953) stelden voor onderscheid te maken 
tussen een atlas, die geheel in de schedel is opgenomen: atlas-assimilatie en 
een partiële vergroeiing van de atlas met het occiput: atlasoccipitalisatie. 
Veelal worden de termen door elkaar gebruikt. 
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Een van de oudste studies over atlas-assimilatie is van de hand van 
SCHIFFNER (1878). Een door hem geconstateerde atlas-assimilatie, bege-
leid door versmelting van tweede en derde halswervel, interpreteerde hij 
als een congenitale, abnormale assimilatie door afwijkende aanleg van bot-
kemen of door een van buitenaf inwerkende ontstekingsprikkel. Tot dan 
werd algemeen de oorzaak van de vergroeiing gezien in ontsteking of 
mechanische druk. Hij concludeerde tot een stoornis in de ontwikkeling 
wegens de regelmatigheid van de botvlakken en hun afgrenzing, waar hij 
geen spoor van callusvorming aan kon vinden. Bovendien was de processus 
transversus atlantis zeer hypoplastisch en miste deze een foramen transver-
sarium. Hij achtte annexatie van de atlas door de naastgelegen grotere bot-
complexen plausibel. De kleintjes zouden in de Synostose worden be-
trokken. 
In het volgende laten wij gevallen van atlas-assimilatie secundair aan bij 
voorbeeld lues, tuberculose, spondylarthritis ankylopoetica of andere 
arthritiden terzijde. 
Door SOLBRIG en SOMMER is verband gelegd tussen vernauwing van het 
achterhoofdsgat en epilepsie. De eerste schrijver opperde drie pathogene-
tische mogelijkheden tengevolge waarvan de epilepsie zou kunnen ontstaan: 
reflectoir van ruggemerg of bovenste cervicale zenuwen uit, door plotse-
linge anemie na compressie van „Wirbelarterien" of door, langs mecha-
nische weg ontstane, drukwisselingen van de liquor. 
APERT (1901) beschreef hoc bij atlas-assimilatie de atlas vrijwel steeds 
in geroteerde stand met de schedel is vergroeid. REGNAULT had dit een jaar 
tevoren als incidentele vondst vermeld. Ter plaatse van de Synostose was de 
atlas het sterkst hypoplastisch. Het foramen magnum werd zadelvormig 
vernauwd door de condyli occipitales. Pathogenetisch dacht APERT aan 
een ziekte van het embryo. De deviatie van de atlas bewees volgens hem 
de pathologische aard van het vormsel. In de discussie merkte REGNAULT 
op: „L'intéressant serait maintenant d'en faire la clinique." 
Nadat DWIGHT (1904) op de mogelijkheid had gewezen de diagnose te 
stellen door Röntgenonderzoek, gelukte het aan SCHÜLLER (1905) voor het 
eerst tijdens het leven een occipitale dysplasie met atlas-assimilatie te her-
kennen op Röntgenfoto's. 
De klinische beschrijving van FEIL (1921) heeft haar waarde behouden: 
bij eenzijdige atlasoccipitalisatie is het hoofd geneigd naar de gcoccipitali-
seerde zijde eventueel met een geringe torticollis, waarbij de patiënt weg-
kijkt van de aandoening. De zijwaartse beweging van het hoofd is beperkt, 
patiënten kunnen de mond niet ver openen (BERTOLOTTI), de halswervel-
kolom vertoont (kypho-)scoliose, en het gelaat is asymmetrisch door cra-
niofaciale hypoplasie aan de misvormde zijde. Deze afwijkingen worden 
pas zichtbaar na het 6e tot 10e levensjaar. Een secundaire contractuur van 
de musculus sternocleidomastoideus kan het beeld accentueren maar 
tegelijk ook diagnostisch versluieren. Bij symmetrische atlasoccipitalisatie 
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treedt uitwendig eer het syndroom op van Klippel-Feil met korte nek, lage 
haargrens en bewegingsbeperking van nek en hoofd. 
In 1928 vatte FISCHER de tot dan toe verschenen literatuur goed samen. 
Hij wilde niets weten van een verband tussen deze botanomalie en psy-
chische verschijnselen. Hij kantte zich daarbij uitgesproken tegen de 
opvattingen van LOMBROSO. 
Met BÉzi zou volgens velen atlas-assimilatie binnen de horizon van de 
neurologie zijn gekomen. Zijn patiënt had echter veel meer afwijkingen: de 
dens stond naar achter-boven verplaatst met impressie in het ruggemerg en 
een verwekingshaard als gevolg. De vierde ventrikel was verwijd, hij vond 
een basale leptomeningitis, de schedelbotten waren dun met diepe impres-
siones digitatac. Onder het niveau van de ruggemergscompressie bestond 
hydromyelie. Als oorzaak van de dodelijk verlopen ziekte zag schrijver een 
stoornis in de liquorcirculatie en compressio medullae. Arthrosis defor-
mans van de articulatio atlanto-occipitalis door de veranderde gewrichts-
funetie had de ruimte rond de medulla verder beperkt. 
De ziektegeschiedenis van GRISEL en APERT (1933) betrof een jongen 
van 15 jaar, die na vier maanden stierf onder het beeld van een „myas-
thénie bulbaire inferieure". Pathologisch-anatomisch onderzoek bracht een 
rotatie-luxatie van de atlas aan het licht; later bleek bij nauwgezet anato-
misch onderzoek, dat de atlas geassimileerd was aan het os occipitale. 
Hoewel de bulbus omhoog was gedrongen door de dens epistrophei bevon-
den de cercbcUairc „amygdalae" zich buiten het achterhoofdsgat ingeklemd 
in het wervelkanaal, zodat een dissociation albumino-cytologique in de 
lumbale liquor werd gevonden. Een progressieve en ten slotte fatale médul-
laire beschadiging kan ontstaan door de afwijking, die zij een „guillotine 
atloïdo-axoïdiennc" noemden. Ondanks de verbeterde diagnostische toe-
gankelijkheid van de afwijking, werd deze nog frequent en lang miskend. 
De vroegere mening van één van de schrijvers (APERT, 1901) onder-
streepten zij weer: het is een congenitale afwijking. 
OUENICK (1939) schreef, dat een neurologisch syndroom bij atlas-
occipitalisatie, voor zover aanwezig, zich presenteert als een incompleet 
cerebellair syndroom: evenwichtsverlies, loopstoornis, nystagmus, voorbij-
wijzen, duizeligheid en hoofdpijn. Differentiecldiagnostisch moet een tumor 
in de achterste schcdelgroeve worden overwogen. Bij lumbale punctie 
blijken blokverschijnselen te bestaan. Hij vermeldde, dat bij operatie de 
misvorming van Arnold-Chiari kan worden aangetroffen. 
Indien de atlasboog afwijkend is, staat deze dikwijls in subluxatiestand. 
Soms kan dit tot blokverschijnselen leiden, te herkennen aan subjectieve 
symptomen: hoofdpijn en duizeligheid bij inspanning. Autoptisch blijkt een 
hydrocephalus aanwezig te zijn (LIST, 1941). 
In 1953 publiceerden MCRAE en BARNUM over een serie van 25 
patiënten met atlas-assimilatie. Zij wezen erop, dat voor de klinische diag-
nose een benige verbinding moet worden aangetoond tussen atlas en 
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schedel. Gebrek aan beweging tussen atlas en os occipitale is geen absoluut 
criterium. De frequentste, te zamen met atlas-assimilatie voorkomende, 
misvorming is een naar dorsaal verplaatste dens (15 op 25 gevallen), dat 
wil zeggen een dens, die 4 millimeter of meer achter de voorste atlasboog 
ligt. De voor het ruggemerg beschikbare ruimte maten zij van het achter-
vlak van de dens tot de achterlip van het foramen magnum of een even-
tueel ander, meer naar ventraal gelegen bot, bij voorbeeld een misvormde 
atlasboog. 
Een andere bevinding was een verdikte transversaal verlopende dura-
band (4 op 12 geopereerde patiënten), gewoonlijk ter plaatse van de over-
gang van het os occipitale naar de wervelkolom. Deze band kan het rugge-
merg afsnoeren. Tijdens een operatie zagen MCRAE en BARNUM hoe 
normale pulsaties ontbraken en pas weer optraden na klieving van de 
durastreng. In 3 van de 12 gevallen bestond „herniatie" van een cerebcl-
laire tong. Bij 17 van de 25 patiënten waren 2e en 3e halswervel met 
elkaar versmolten. Bij 5 patiënten was een cervicale hernia nuclei pulposi 
aanwezig. Occipitale dysplasie werd bij 4 patiënten gevonden. Zesmaal was 
een partieel of totaal liquorblok opgetreden blijkens manometrisch onder-
zoek; minstens tweemaal was de intracraniële druk verhoogd (hoofdpijn en 
stuwingspapillen). In de groep van 25 patiënten waren 20 mannen en 
5 vrouwen. De leeftijd, waarop de klachten voor het eerst werden geuit, 
varieerde van 8 tot 51 jaar. Zevenmaal was de afwijking asymptomatisch. 
Vijf patiënten hadden nog andere congenitale afwijkingen: hypoplasic van 
de kaak, hypospadie, gehemeltcspleet, cervicale ribben, dystopie van de 
nier met anomalie van de niervaten. Zesmaal begonnen de klachten na 
letsel van hoofd of nek. 
Bij atlas-occipitalisatie met neurologische stoornissen overweegt als 
klinisch syndroom médullaire compressie: tctraparese, sensibiliteitsstoor-
nissen, supranucleaire párese van blaas en rectum, afwezigheid van thermo-
regulatoir transpireren en neiging tot tachycardie. Bulbaire symptomen en 
„hydrocéphale aanvallen" werden door ACKERMAN en WOLFF aan het 
tableau toegevoegd, nystagmus en een syndroom van Horner door MCRAE 
en BARNUM zelf. 
MCRAE (1953) wees nog op het feit, dat indien aan de benen pyramidale 
stoornissen voorkomen, de armen steeds meedoen en dat bij achterstreng-
verschijnselen aan de armen, de benen de stoornis ook vertonen; de relatie 
is niet omkeerbaar. 
D. HET SYNDROOM VAN KLIPPEL EN FEIL 
De publikatie van KLIPPEL en FEIL in 1912 in de Nouvelle iconographie 
de la salpétrière; „un cas d'absence des vertèbres cervicales", heeft hun 
naam verbonden aan het syndroom van met elkaar vergroeide halswervels. 
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In de inleiding spraken zij van: „Un exemple extrêmement rare, peut-être 
unique, des variations du squelette vertébro-thoracique, avec absence 
congénitale du cou et des vertèbres cervicales; côtes remontant jusqu'à la 
base du crâne pour constituer ce que nous appellerions volontiers un 
véritable thorax cervical." 
Zij merkten op, dat bij hun patiënt de haargrens van het achterhoofd 
puntig uitliep boven de processus spinosus van de derde borstwervel. 
Beiderzijds waren 12 ribben aanwezig. De borstkas reikte tot aan de 
schedelbasis en werd geheel ingenomen door de longen. De schedel had 
een sterk uitstekende protubcrantia occipitalis externa. Zij zagen hier een 
argument in voor de wervelthcorie van de schedel, daar het uitsteeksel als 
processus spinosus kon worden opgevat. De boogdclcn van de wervels 
liepen achterwaarts steil naar caudaal af, waardoor de indruk werd gewekt 
van een cervicale spina bifida. De patiënt had nooit klachten geuit van de 
kant van de wervelkolom, was wel in vele ziekenhuizen opgenomen ge-
weest, waar men de afwijking echter niet had herkend. De belangrijkste 
klinische kenmerken van het syndroom hebben zij weergegeven in de 
klassiek geworden trias: 
1. La limitation nette des mouvements de la tête; bewegingsbeperking van 
hoofd en nek. Deze beperking geldt met name voor bewegingen in 
voor-achterwaartse richting. Het is de patiënten dikwijls onmogelijk de 
mond ver te openen. 
2. L'implantation basse des cheveux; lage grens van de hoofdbeharing 
dorsaal, soms reikend tot boven de thoracale wervels. 
3. L'absence du cou; korte nek (l'homme sans cou van Dubreuil-Cham-
bardel, bullnecksymptom). 
DUBREUIL-CHAMBARDEL stelde voor aan het in deze gevallen constant 
terugkerende klinische tableau de naam te geven: syndroom van Klippel-
Feil. Geïndividualiseerde cervicale wervels ontbreken, zij zijn tot een 
„masse cervico-dorsalc" geworden. Een tweede anatomisch kenmerk was 
een lange, grote, driehoekige opening ter plaatse van de bogen van de cer-
vicale wervels, zich uitstrekkend van de schedel tot soms in de thoracale 
streek. „C'est là sans nul doute un spina bifida vrai." En vervolgens: „En 
autre, on note presque constamment une cyphose basilaire." 
Aan de trias van Klippel-Fcil voegde DUBREUIL-CHAMBARDEL als symp-
tomen toc: scoliose of kyphoscoliose, caudale dystopie van de tepels en 
een abnormaal hoge stand van de schouders (de afwijking van Sprengel). 
Alle patiënten houden het hoofd scheef. 
Verscheidene auteurs hebben neurologische syndromen beschreven bij 
de misvorming van Klippel en Feil. De meesten noemden een dergelijke 
zickte-ontwikkeling zeldzaam. GUILLAIN en MOLLARET zagen een patiënt 
met een dubbelzijdige, ascenderende hémiplégie, die een spastische tétra-
plégie werd. Zochten de schrijvers de Pathogenese in de gevonden ver-
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smelting van de eerste drie halswervels, op de afgebeelde voor-achter-
waartse Röntgenfoto is een zeer asymmetrische schedelbasis zichtbaar. De 
ziektegeschiedenis geeft geen opheldering over het al dan niet aanwezig 
zijn van een occipitale dysplasie of atlas-assimilatie. Vele casuïstische 
mededelingen over patiënten met neurologische symptomen bij de af-
wijking van Klippel en Feil lijden helaas aan dit manco. Het botpreparaat 
van de tweede patiënt van KLARA GRÜNWALD (1936) laat bij voorbeeld 
een uitgesproken occipitale dysplasie zien al vermeldde zij dit in haar stuk 
niet. 
De publikatie van M E R I O en RISAK (1934) bevat drie zeer interessante 
ziektegeschiedenissen. 
Hun eerste patiënt, 21 jaar oud, vertoonde het syndroom van Klippel 
en Feil en had myxoedeem. Psychisch stond hij op het niveau van een 
14-jarige knaap. Toen operatie ter behandeling van het myxoedeem weinig 
verandering in de psychische toestand bracht, werd hij nader onderzocht 
en werd een occipitale dysplasie aangetroffen. Volgens de schrijvers 
kwamen de symptomen overeen met die bij hydrocephalus internus. 
Ook een tweede zieke, een meisje van 24 jaar, had een Kurzhals met 
myxoedeem. 
De derde patiënte, een 28-jarige vrouw, had last van hoofdpijn bij snelle 
bewegingen van haar hoofd. Zij vertoonde eunuchoidisme. Zij bleek voorts 
een occipitale dysplasie te hebben met een chronische hydrocephalus in-
ternus. 
Merkwaardig is dat hoewel M E R I O en RISAK bij alle drie patiënten de 
symptomen in samenhang brachten met onder andere de hydrocephalus, 
het niet duidelijk is of zij deze hebben kunnen aantonen. 
Volgens AVERY en R E N T F R O (1936) is bij de afwijking van Klippel en 
Feil bijna steeds een misvorming van Arnold-Chiari mede aanwezig. 
Vóór 1950 waren als psychische afwijkingen bij de misvorming van 
Klippel en Feil beschreven: oligofrenie ( W I L L A R D en NICHOLSON), epi-
lepsie, schizofrene psychose (HUDSON, 1943). G I E N A P P (1950) had een 
patiënte met een geoccipitaliseerde atlas, basilaire impressie en versmelting 
van de 2e tot en met de 4e cervicale wervel. Hij trof in de familie veel bot-
en wervelanomalieën aan. De gevonden misvormingen plaatste hij alle 
binnen het kader van de status dysraphicus. Wanneer hoofdpijn en aanvals-
gewijs optredende symptomen bestonden, verklaarde hij deze uit menin-
geale prikkeling en passagere ischemie. 
Zijn patiënte leed aan een voorbijgaande psychotische ontstemmings-
toestand. Toen zij 18 jaar was had zij van tijd tot tijd last van een sensatie 
van beklemming, dacht geen adem te kunnen halen, voelde zich erg ziek 
en vreesde te zullen sterven. Bij psychiatrisch onderzoek was zij neer-
slachtig, ontstemd en huilde. Deze toestand hield ongeveer 5 maanden aan, 
waarna patiënte herstelde. Vijf jaar later kreeg zij psychotische perioden. 
Zij bleef in bed liggen, staarde voor zich uit en reageerde niet. Daarbij was 
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zij incontinent en moest kunstmatig worden gevoed. Het beeld dat 8 dagen 
duurde, leek op een schemertoestand. Plotseling stond zij op, maakte de 
indruk weer gezond te zijn en hervatte haar leven, waar zij 8 dagen te-
voren was blijven steken. Om de 4 weken herhaalde zich dit. Steunend op 
het maandelijkse ritme bij uitblijvende menses, en het op slag verdwijnen 
van de symptomen na begin van de menstruatie, stelde GIENAPP de diag-
nose menstruatiepsychose, gekenmerkt door korte steeds terugkerende 
stuporeuze buien met partiële amnesie. 
SHOUL en RITVO (1952) verzamelden 8 ziektegeschiedenissen en gaven 
als mening, dat de afwijking van Klippcl-Fcil niet zeldzaam wordt gevon-
den bij systematisch Röntgenonderzoek. 
Een geheel nieuw aspect liet ILLINGWORTH (1956) zien. Niet alleen 
betreft zijn mededeling twee kinderen, een meisje van vijf en een jongetje 
van vier jaar, maar ook beschreef hij een nog niet vermeld symptoom: aan-
vallen van bewusteloosheid. Bij het meisje trad bewustzijnsvcrlies op, 
wanneer zij reikte naar iets boven haar hoofd. Met een bleek uiterlijk lag zij 
bewusteloos gedurende ongeveer 1 minuut. Het röntgenologische onderzoek 
van de schedel beschreef hij niet, doch het electro-encephalogram was nor-
maal. Het jongetje werd enige malen bewusteloos na een klap op het 
achterhoofd. Hij was dan koud en klam. Na ongeveer vijf minuten eindigde 
de aanval, hij was nog even versuft en speelde daarna gewoon verder. Trek-
kingen, cyanose of incontinentie deden zich niet voor. Röntgenologisch was 
in het os occipitale een grote incisuur zichtbaar dorsaal van het achter-
hoofdsgat, er was een spina bifida atlantis en de tweede en derde halswervel 
waren versmolten. ILLINGWORTH vermoedde een mechanisch-vasculaire 
oorzaak voor de aanvallen, wellicht plotselinge compressie van de medulla 
spinalis. 
Uit het voorgaande lijkt ons te blijken, dat het te zamen voorkomen van 
de misvorming van Klippel-Feil en die van Arnold-Chiari niet ongewoon 
is evenals de combinatie van de misvorming van Klippel-Feil en occipitale 
dysplasie. 
Wanneer men bij iemand de trias van Klippel-Feil constateert, wil dit 
niet altijd zeggen, dat alle halswervels onderling zijn versmolten tot een 
masse cervico-dorsalc. De misvorming van Klippel-Feil wordt daarom wel 
eens onderscheiden van het gelijknamige syndroom. Ook zijn er auteurs, 
die niet van de afwijking van Klippel-Feil willen spreken indien slechts 
twee of drie halswervels gesynostoseerd zijn. 
In het aspect van de patiënten valt op, dat de kin op de borst ligt, de 
oren laag staan en de trapeziuslijncn horizontaal verlopen. 
SHOUI. en RITVO (1952) meenden, dat synkinesieën (mirror movements) 
bij patiënten met de misvorming van Klippel en Feil een typisch kenmerk 
waren. Patiënten kunnen bij voorbeeld niet met twee handen een ladder 
beklimmen. De alternerende bewegingen aan de armen blijken echter ook 
bij andere ernstige organische aandoeningen van het centrale zenuwstelsel 
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nogal cens te zijn gestoord. Оэк het slikken en de ademhaling kunnen 
bemoeilijkt zijn. 
E. DE MISVORMING VAN ARNOLD-CHIARI 
De oudste bekende beschrijving van de misvorming, die later naar 
Chiari en Arnold zou worden genoemd, is afkomstig van CLELAND (1883). 
Bij zijn eerste geval sprak hij van: „The enormous laminated tubercle, 
three quarters of an inch long of the cerebellum." Op zijn afbeelding 6 ziet 
men geweldige, tongvormig uitgegroeide caudale ccrcbellumdelcn. Ook de 
middenhersenen waren misvormd. In de terminologie van die anatomische 
periode zei hij: „The corpora quadrigemina were curiously altered in shape, 
the testes being projected above the nates, and the nates being flattened, 
probably by the pressure of the distended hemispheres". Al beschrijft 
CLELAND dit verder niet, het tegelijkertijd bestaan van een hydrocephalus 
is meer dan waarschijnlijk. 
In 1891 publiceerde H. CHIARI, hoogleraar in de pathologische anatomie 
aan de Duitse universiteit in Praag, een artikel: „Ueber Veränderungen des 
Kleinhirns infolge von Hydrocéphalie des Groszhirns". Hem was het coïn-
cideren opgevallen van hydrocephalus en pathologische verhoudingen aan 
achter- en nahersenen, die atypische ligging en bouw vertoonden. Hij 
noemde deze afwijking niet zeldzaam. 
Drie typen stelde hij op. 
Bij het eerste type zijn de tonsillcn en de mediale delen van de lobi 
inferiores (Henle) van het cerebellum tap-, tong- of tuitvormig verlengd en 
vergezellen de medulla oblongata in het wervelkanaal. De vierde ventrikel 
is niet verplaatst. Hij beschouwde een congenitale hydrocephalus als oor-
zaak en achtte het mogelijk, dat bulbaire symptomen het gevolg zijn van 
de misvorming. 
Bij het tweede type zouden delen van de kleine hersenen zijn verplaatst 
naar het verwijde wervelkanaal in de verlengde, tot in het wervelkanaal 
reikende, vierde ventrikel. In het als voorbeeld weergegeven geval was de 
clivus opvallend kort (18 millimeter). De uit pons en medulla oblongata 
ontspringende zenuwen waren in hun intracraniële verloop duidelijk ver-
lengd. Over de wel eens naar ARNOLD vernoemde misvorming zei hij: „An 
der Grenze zwischen Medulla Oblongata und Medulla Ccrvicalis fiel 
ventral und dorsal eine stufenförmige Erhebung auf, welche an der ven-
tralen Seite nur sehr wenig ausgesprochen war, an der dorsalen Seite 
hingegen eine ca. bohnengrosse Protubcranz erzeugt hatte, die auch die 
obersten 9 mm der Medulla ccrvicalis betraf und mit ihrem unteren Ende 
dem oberen Rande des 5. Halswirbelkörpers korrespondierte." De caudale 
delen van het cerebellum waren atypisch van vorm. Hij verklaarde de mis-
vorming door tekort aan ruimte in de schedelholte tengevolge van hydro-
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cephale verandering van de grote-hersenhemisferen. De caudale hersen-
delen worden naar beneden in het wervelkanaal gedrongen en langzaam 
komt tijdens verdere groei de abnormale vorm tot stand. 
Het derde type is gekenmerkt door ligging van het gehele, zelf ook 
„hydrocéphale" cerebellum in een spina bifida cervicalis (hydro-encephalo-
cele cerebellaris cervicalis). De schedelbotten vertoonden in het gebied van 
de wandbeenderen defecten. Het ruggemerg had hydromyclic tot het 
tweede lumbale segment. 
Bij het misvormde foetus, dat door ARNOLD in 1894 werd beschreven, 
bevonden zich in de medulla oblongata gliastiftcn. 
In 1896 werkte CHIARI het pathologisch-anatomische beeld verder uit. 
De cerebellumtongen kunnen asymmetrisch zijn - links in het algemeen een 
grotere tuit dan rechts - symmetrisch of de tong kan halfzijdig optreden. 
Hier zij herinnerd aan een soortgelijke en herhaaldelijk voorkomende 
asymmetrie bij dysgenesie van de schedelbasis en atlas-assimilatie, die 
aanvankelijk wel in pathogenetisch verband werd gebracht met rechts-
handigheid. In meer dan de helft van de gevallen was de medulla oblongata 
abnormaal gevormd of gelegen. 
Een correlatie tussen de ernst van de hydrocephalus en die van de mis-
vorming zag hij niet. Onvoldoende groei van de schedel zou mede een con-
ditionerende factor kunnen zijn, evenals een minder goede ontwikkeling 
van het tentorium of de aanwezigheid van een wijde incisura tentoni. De 
druk uitgeoefend door de vergrote hersendelen zou dan ongestoord worden 
overgebracht op de inhoud van de achterste schedelgroeve. 
Dikwijls bestond een „stufenartige Hervorragung" onder de vierde 
ventrikel, meestal was het cervicale kanaal verwijd en het halsmcrg verkort. 
Het cerebellum was als geheel nogal eens hypoplastisch. Steeds was een 
spina bifida met cele aanwezig in het dorso-lumbo-sacrale gebied. 
QUINCKE (1906) wees op de afsluiting van het foramen magnum door de 
conisch gevormde prop bij de onderhavige afwijking. De communicatie 
tussen schedelholte en wervelkanaal wordt erdoor vernauwd en kan bij 
toenemende intracraniële druk tijdelijk of blijvend worden opgeheven. 
In 1907 hebben SCHWALBE en GREDIG, leerlingen van ARNOLD, de vorrn-
anomalie betiteld als misvorming van Arnold-Chiari. Er bestaan onvol-
doende gronden om een afwijking van Arnold te onderscheiden van die 
van Chiari. Chiari heeft beide eerder beschreven. In de uitvoerige en 
gedegen studie van vier gevallen stelden SCHWALBE en GREDIG aan de orde: 
Hypoplasie van cerebellum en pons, inzinkingen en uitbochtingcn aan het 
bovenste halsmerg en de ventrale zijde van de medulla oblongata, plompe 
vorm van de grijze zuilen in het halsmerg, een teveel aan gliawcefsel rond 
het centrale kanaal, dat plaatselijk de vorm heeft van een smalle spleet. 
De dorsale delen van de medulla oblongata zijn naar caudaal verschoven 
ten opzichte van de ventrale. 
Naar hun mening duidden alle afwijkingen op een stoornis, zeer vroeg 
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in de embryonale ontwikkeling, vóór de derde embryonale week. Deze 
storing voltrekt zich in of nabij het mediane vlak, waar de twee médullaire 
wallen zich verenigen tot de gesloten neurale buis. Zij concludeerden dat de 
afwijking van Chiari vooral aanwezig zou zijn wanneer die van Arnold 
sterk op de voorgrond stond. 
SCHWAI.BE en GREDIG deelden de misvormingen in 5 groepen in: 
bij groep 1 bevindt zich cercbellair weefsel in het centrale kanaal, soms 
tot in het lumbale merg (STRXUSSLER); 
bij groep 2 is ccrebellair weefsel gelegen in een uitbochting van de 4e 
ventrikel, die zich naar dorsocaudaal uitstrekt achter het halsmerg; 
bij groep 3 bevindt zich aan de dorsale grens van de 4e ventrikel of dorsaal 
van de onder 2 genoemde uitstulping, cerebellair weefsel met plcxus-
weefsel; 
bij groep 4 is de vermis verlengd en dorsaal op het ruggemerg ligt plexus 
chorioideuswecfsel ; 
bij groep 5 ten slotte vertoont de worm half- of dubbelzijdig enige, doch 
onbetekenende elongatie. 
De gliawoekeringen, die de schrijvers vonden, noemden zij „gliomen". 
Zij wezen op het gecombineerde voorkomen van glioom en spina bifida 
en namen een relatie aan tussen de misvorming van Arnold-Chiari en 
spina bifida: ,,Dasz Hydrocephalic sich sehr häufig mit Spina bifida und 
mit der Arnold-Chiari'schen Miszbildung kombiniert, ist zweifellos, aber 
als Ursache derselben darf sie nicht betrachtet werden, viel eher als Wir-
kung einer gemeinsamen Ursache." 
Het proefschrift van VAN HOUWENINGE GRAFTDIJK is een nieuwe mijl-
paal in de geschiedenis van hydrocephalus en de misvorming van Arnold-
Chiari. In de buitenlandse literatuur is deze studie aanvankelijk ten on-
rechte weinig bekend geworden, al is een kentering ontstaan in de laatste 
jaren door de publikatics van Nederlandse neurochirurgen ( V E R B I E S T , 
LUIJENDIJK). Bij spina bifida in combinatie met hydrocephalusverschijnsc-
len vond hij steeds de misvorming van Arnold-Chiari. 
Men zegt wel, dat de eerste geslaagde operatie werd verricht door P E N -
FIELD en COBURN (1938). In tegenstelling tot VAN HOUWENINGE GRAFTDIJK 
stelden zij de diagnose niet pre-operatief, doch vermoedden een dubbel-
zijdige acusticustumor. Bij de ingreep lag de sinus transversus 1-2 centi-
meter lager dan normaal, over het cerebellum koerste rechts een onge-
wone sinus in de dura. Het cerebellum strekte zich naar caudaal uit tot 
onder de derde cervicale wervelboog, was deels om het ruggemerg verwik-
keld en ermee verkleefd. Na losmaking van dit ccrcbellumdeel retraheerdc 
de „ top" 3 centimeter. „This demonstrates that there had been active, con-
tinuous downward traction." Na de operatie bleef patiënte bewusteloos tot 
aan haar dood twee maanden later. Bij sectie bleken de eerste drie ven-
trikels extreem wijd. 
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De oorzaak was voor P E N F I E L D en COBURN evident: tractie ter plaatse 
van de spina bifida, eerst door differentiële groei en later door schrom-
pelend littekenweefsel. 
Bij vijf suboccipitale exploraties, die M C C O N N E L L en PARKER (1938) 
verrichtten wegens een vermoede cerebellaire tumor, vonden zij de mis-
vorming van Arnold-Chiari. Het waren patiënten zonder spina bifida 
aperta. Zij hadden allen een verwijding van de 4 ventrikels. Gegevens over 
het Röntgenonderzoek van schedelbasis en occipitocervicaal overgangs-
gebied ontbreken zoals in de meeste publikaties. 
L I S T (1941) en in hetzelfde jaar A D A M S , SCHATZKI en SCOVILLE stelden 
de diagnose misvorming van Arnold-Chiari tijdens het leven, pre-operaticf 
door lipiodolmyelografie. 
OGRYZLO (1942) beschreef de vormanomalieën als vouwen - of één 
mediane of twee laterale - in middenhersenen, cerebellum en medulla 
oblongata. De structuren waren nogal eens omgeven door verdikte en 
adhérente membranen. De derde ventrikel kon zich uitstrekken tot in het 
bovenste deel van de gerekte middenhersenen, soms puilde het achterste 
deel naar caudaal uit als een cysteuze dilatatie boven de vierheuvelplaat. 
De colliculi waren meestal gebrekkig gedifferentieerd, als één enkele ver-
hevenheid of een als het ware van lateraal gecomprimeerde lijst. Het cere-
bellum was altijd klein en onvolledig uitgegroeid zonder duidelijke differen-
tiatie in vermis en kwabben. 
Terecht merkte OGRYZI O op, dat verhoogde druk de misvorming boven 
het foramen magnum niet voldoende kan verklaren; hydrocephalus ver-
gezelt de misvorming van Arnold-Chiari niet obligaat. Ook met tractie van 
caudaal kernt men niet uit. 
Als belangrijke anamnestische kenmerken noemde hij wisselingen van 
de symptomen van dag tot dag, verbetering door bcdrust en verergering 
van de klachten door hoesten, niezen of persen. 
INGRAHAM en SCOTT verzamelden de gegevens van 20 kinderen met de 
misvorming van Arnold-Chiari. Stoornissen in de liquorcirculatic treden 
naar hun inzicht op door dichtdrukken van de 4e ventrikel, obstructie van 
de foramina van Luschka en Magendic door cerebellaire tongen, afsluiting 
van de liquorverbinding tussen wcrvelkanaal en cisterna magna in het 
foramen magnum of door arachnitis als gevolg van tractie en mechanische 
prikkeling. Zij zagen frequent microgyrie van het pallium en craniolacunie. 
De dunne grote-hersenwindingen waren „wormy". Vijftien kinderen hadden 
craniolacunie (caput fencstratum, Lückenschädel), bij de andere vijf had 
geen daarop gericht onderzoek plaatsgevonden. Zij claimden de „cranio-
lacunie" als eersten te hebben beschreven. De publikaties van CLELAND en 
CHIARI vermeldden de afwijking echter reeds. 
Ten slotte constateerden zij achtmaal hydromyelie, driemaal een duide-
lijke „platybasie" en eenmaal de afwijking van Klippel en Feil. 
Bij de tractietheorie zetten zij vraagtekens: „Untili this condition is 
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produced experimentally, it is not safe to conclude that the tractiontheory 
gives the complete explanation of the phenomenon." 
Klinisch kan de misvorming van Arnold-Chiari lang latent blijven. 
INGRAHAM en SCOTT verklaarden dit feit door een marginale evenwichts-
toestand aan te nemen, die bij een lichte drukwisseling kan decompenscren 
en dan plaats maakt voor een vicieuze cirkel. 
Volgens LICHTENSTEIN (1943) is de misvorming van Arnold-Chiari bij 
spina bifida geen ontwikkelingsdefect, maar het resultaat van caudaal-
waartse migratie van de achterhersenen door fixatie van ruggemerg, me-
ningen en/cf wortels ter hoogte van de rachischisis. Hetzelfde zou bij 
occipitale dysplasie en de afwijking van Klippel en Feil kunnen optreden 
door verminderde capaciteit van de achterste schedelgroeve. Hydrocepha-
lus kan ook ontstaan door tractiestenose van de aquaduct. 
SANDBANK (1955) verzamelde 97 ziektegeschiedenissen uit de literatuur 
en bewerkte deze te zamen met die van 4 eigen patiënten. De verdeling 
over de geslachten was gelijk: 49 mannen en 52 vrouwen. De leeftijds-
distributie was als volgt: 
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Vele geassocieerde botanomalieën werden gevonden. 
In 1957 merkten GARDNIIR et al. op, dat bij volwassenen het klinische 
syndroom tengevolge van de misvorming van Arnold-Chiari niet steeds 
kan worden onderscheiden van dat bij de misvorming van Dandy-Walker, 
arachnoidalc cysten in de cisterna magna of syringomyelie. Bij deze vier 
afwijkingen kan men daarenboven nog een occipitale dysplasie, scoliosen 
van de wervelkolom, hydromyclic of een durastnctuur ter hoogte van het 
foramen magnum aantreffen. Deze stand van zaken maakt een gemeen-
schappelijke oorzaak aannemelijk: een defecte ontwikkeling van de liquor-
openingen in het dak van het rhombencephalon. Zij meenden dat onvol-
doende doorlaatbaarheid van de foramina resulteert in hydrocéphalie en 
deze weer in misvorming van het cerebellum. Het uiteindelijke aspect van 
de afwijking na afgesloten ontwikkeling zal corresponderen met de fysische 
eigenschappen van het afsluitende membraan, te beschrijven in termen van 
permcabilitcit, elasticiteit en fragiliteit. 
Vroeg optredende ernstige symptomen zijn te wijten aan geringe permca-
bilitcit van het dak van de vierde ventrikel. Grote elasticiteit leidt tot een 
diverticulum van het membraan en een syndroom van Dandy-Walker. Een 
fragiel membraan barst op een gegeven ogenblik, zodat de communicatie 
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wordt hersteld. De obstructiehydrocephalus wordt dan tot een communi-
cerende hydrocephalus. Een cyste zou ontstaan door splijtingsprocessen in 
het membraan. Hydromyelie komt door hetzelfde mechanisme tot stand 
als een hydrocephalus. Laesie van de ependymlaag zou syringomyelie tot 
gevolg hebben. 
WALKER zag als factoren, die de afloop van de Organogenese in het ach-
terhcrsenareaal bepalen: het tijdstip waarop voldoende doorlaatbaarheid 
voor liquor uitblijft, het dan bereikte differentiatiestadium en de aanwezig-
heid van andere anomalieën. Hij vond argumenten - het passeren van 
kleurstof van de ventrikels naar het lumbale liquorcompartiment - om 
individuele verschillen in de doorlaatbaarheid van het rhombcncephalondak 
aan te nemen. Kleine fenestraties bij toenemende intraventriculaire druk 
zouden een remissie van symptomen kunnen bewerken. 
Systematisch onderzoek door seriesncdcn van het gehele ruggemerg 
brengt bij gevallen van de misvorming van Arnold-Chiari pas de uitge-
breidheid van de afwijkingen aan het licht. Micromyelie, heterotopic van 
grijze en witte stof, asymmetrie van de grijze stof, hydromyelie, syringo-
myelie en araphie (ontbreken van uitgediffcrentieerde grijze stof) worden 
dan in het ruggemerg zichtbaar (BENDA, 1959). 
Uit de literatuur blijkt weinig eensgezindheid omtrent het klinische 
beeld. Het blijft zeer moeilijk de diagnose te stellen. HIRSCHMANN (1958) 
was zelfs zeer pessimistisch en schreef: „Diese Miszbildung is klinisch nicht 
zu diagnosticieren". Verschijnselen van obstructiehydrocephalus en ccre-
bellaire symptomen vormen toch bijna steeds de kern van het klinische 
beeld indien aanwezig. 
ADAMS, SCHATZKI en SCOVILLE (1941) en LINDGREN en OI.SSON (1943) 
vermeldden als symptomen: 
1. Verhoogde intracraniële druk. Het debuut valt af en toe na een trauma 
of infectie, meestal tussen het 10c en 35e levensjaar. Paroxystische crisen 
kunnen het verloop kenmerken (RICARD en GIRARD). 
Verhoging van de intracraniële druk met hydrocephalic komt frequent 
voor. Aanvalsgewijs hebben de patiënten last van hoofdpijn, misselijk-
heid, braken, slecht zien, diplopie en omneveld bewustzijn. Wegens 
diplopie en slecht zien komen zij wel eens bij de oogarts voor onderzoek 
(COGAN en BARROWS, 1954). 
2. Cerebellaire verschijnselen. Met name het lopen is dikwijls gestoord. 
LINDGREN en OLSSON noemden het een vestibulocerebellair syndroom 
met nystagmus, ataxie, asynergie en bilaterale hypotonic, vooral aan de 
benen. LIST (1941) sprak van een cerebellair syndroom „du type floccu-
lonodulaire". Bij MAYOUX et al. (1952) heette het een „syndrome stati-
que de type vermien". Op calorische prikkeling reageren de labyrinthen 
altijd abnormaal: de nystagmus, deviatie van de armen en afwijkingen 
in de proef van Romberg wijzen op een centrale stoornis van de vestibu-
laire functies. 
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3. Herscnstamzenuwsyndromen. Deze kunnen zowel half- als dubbelzijdig 
zijn. LICHTENSTEIN zocht de oorzaak in rekking van de laatste hcrsen-
zenuwen, die uit het caudaalwaarts gelegen verlengde merg naar rostraal 
lopen. DAUM et al. (1952) ontkenden dit en beklemtoonden de druk, die 
door de cerebcllaire tongen wordt uitgeoefend. De 6c tot en met 12c 
hersenzenuw kunnen zijn aangedaan, doch de laatste vier hersenzenuwen 
worden bij uitstek in het ziekteproces betrokken. 
4. Compressie van het verlengde merg in het achterhoofdsgat. Dit leidt 
vooral tot stoornissen van de pyramidebanen en de lange sensibele ba-
nen. Bij lumbaalpunctie wordt nogal eens een partieel liquorblok gevon-
den met dissociation albumino-cytologique en nu dan enige plciocy-
tose. 
SANDBANK (1955) bevestigde het bovenstaande na onderzoek van een 
grote reeks patiënten. 
F. DE MISVORMING VAN DANDY-WALKER 
In 1921 heeft DANDY zich zeer beslist uitgelaten ten gunste van het be-
staan van de foramina van Magendie en Luschka in het dak van de 4e 
ventrikel. Hij ontkende nadrukkelijk, dat het mythen, artefacten of „func-
tionele openingen" zouden zijn. De balans tussen produktie en resorptie 
van liquor wordt volgens zijn inzicht uitsluitend in evenwicht gehouden 
langs de weg geboden door deze drie openingen. Hij toonde bij honden aan, 
dat afsluiting van de foramina hydrocephalus veroorzaakt. Pathogenetisch 
onderscheidde hij twee mogelijkheden: de afsluiting ontstaat secundair aan 
een vorm van leptomeningitis of de afsluiting bestaat van het begin af aan. 
In het tweede geval - later het syndroom van Dandy-Walker genoemd -
presenteert de 4e ventrikel zich als een groot cyste-achtig vormsel, zonder 
tekenen van een ontstekingsproces in de omgeving, met een uitpuilende 
gesloten zak ter plaatse van de foramina. Hij schreef de afwijking toe aan 
een uitgebleven ontwikkeling der foramina. 
TAGGART en WALKER konden in 1942 acht patiënten verzamelen met 
deze misvorming; drie observeerden zij zelf. De helft van de patiënten 
was ongeveer 1 jaar oud, twee patiënten waren volwassen en hadden beiden 
een oligofreen syndroom. In 1944 beschreef WALKER nog een patiënte van 
20 jaar. 
Wanneer aan het einde van de vierde embryonale maand het dak van de 
4e ventrikel gesloten blijft, ontwikkelt de vermis zich gebrekkig en kunnen 
de grote-hersenhemisferen zich niet naar occipitaal ontplooien. De veneuze 
sinussen behouden hun hoge, embryonale ligging op het onderste deel 
van het os parietale, doordat zij eveneens niet naar occipitaal kunnen 
migreren. De blaasvormig uitgezette 4e ventrikel zou de weg versperren. 
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Bij twee van hun patiënten vonden TAGGART en WALKER de afwijking 
vergezeld van occipitale dysplasie en andere anomalieën. 
Tijdens het onderzoek van de patiënten valt het grote achterhoofd op bij 
een meestal uitwendig herkenbare hydrocéphale schedclvorm. Soms bestaat 
verhoging van de intracraniëlc druk. Op de gebruikelijke Röntgenfoto's 
van de schedel kan de diagnose worden gesteld op grond van de reusachtige 
afmetingen van de achterste schedelgroeve en de foetale ligging van sinus 
transversus en confluens sinuum. 
Dat patiënten met een zo ernstige stoornis in de liquorweg volwassen 
kunnen worden, verklaarden de auteurs door de soms kleine afmetingen 
van de plexus chorioideus, het wellicht als semi-permeabcle membraan 
functioneren van het cyste-achtige ventrikeldak (de osmotische druk van 
de ventrikelliquor is lager dan van de liquor in de arachnoidale ruimte) en 
de mogelijkheid van liquorabsorptie door een rijk gevasculariseerde wand 
van de pseudocyste. Niet altijd ontbreken de foramina volledig zodat men 
zich kan voorstellen, dat de gevolgen van partiële afsluiting lang gecom-
penseerd kunnen blijven. 
JuiiL en WESENBERG (1966) stelden vast, dat de misvorming van Dandy-
Walker zelden de oorzaak is van hydrocephalic bij volwassenen. Onder de 
85 door hen uit de wereldliteratuur verzamelde gevallen vonden zij geen 
seksevoorkeur in de verdeling over de geslachten. Ook bij de misvorming 
van Dandy-Walker is de lijst van aangetroffen, begeleidende anomaliën 
indrukwekkend en nauwelijks verschillend van die bij andere dysgenesieën 
in de cranicvertebralc en hersenstamstreek. 
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IV 
CASUÏSTIEK VAN Z E L F G E O B S E R V E E R D E 
P A T I Ë N T E N 
In het nu volgende zullen wij de ziektegeschiedenissen van enkele 
patiënten voorleggen. Daar de schrijver werkzaam is op de damesafdcling 
van het Psychiatrisch Ziekenhuis „Voorburg" te Vught betreft deze reeks 
uitsluitend vrouwelijke patiënten, door hemzelf psychiatrisch geobserveerd. 
Behalve de weergave van ziektegeschiedenissen bevat dit hoofdstuk im-
pliciet een stukje historie. Toen in februari 1966 voor het eerst bij een 
patiënte werd geattendeerd op een abnormale constellatie van de botten 
hebben wij, afgaande op het klinisch-psychiatrische toestandsbeeld, de 
diagnose ook kunnen stellen bij een andere patiënte. Daarna zijn wij op de 
afwijkingen gaan letten en hebben deze binnen een bestek van twee jaar 
bij nog drie nieuw opgenomen patiënten kunnen herkennen. 
PATIËNTE A. (zie figuur 1). 
Op 8 september 1961 werd in de aangewezen afdeling een gehuwde 
vrouw opgenomen onder de diagnose hysterische schemertoestand. In de 
douchecel van een klein hotel, waar zij met een man logeerde, was zij 
acuut psychotisch geworden op 6 augustus 1961. Na opneming in een 
ziekenhuis bleef zij wisselend psychotisch. Geleidelijk ontwikkelde zich met 
het afebben van grove psychotische verschijnselen een defecttoestand, die 
tot dit ogenblik constant is. 
Patiënte is geboren in 1928 als enige dochter in een boerengezin. Van 
de functionele ontwikkeling zijn geen opvallende details bekend geworden. 
Zij doorliep de lagere school zonder doubleren en werkte vervolgens thuis 
in het bedrijf. Zij ontplooide zich als een vrolijk meisje, dat graag uitging. 
Zij kon aardig zingen en toneelspelen. 
De relatie met haar moeder liet te wensen over, naar men zei, omdat 
deze haar dochter teveel aan banden probeerde te leggen. Met haar vader 
kon zij het wel vinden. 
In 1956 trouwde patiënte na drie jaar verkering met een veeboer. De 
liefdevolle verhouding tussen de echtgenoten verkoelde spoedig. Haar man 
vertelde, dat hij haar reeds in de eerste maanden van het huwelijk op over-
spel betrapte met een knecht en dat zij met mensen van minder allooi 
flirtte. De man werkte hard in het bedrijf, waar zij niet in meehielp. Zij 
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FIG. 1. Patiënte Λ. Hoog thoracale kyphose en versterkte lordose van de halswervel­
kolom. De nek is kort. Asymmetrie van de gelaatsschcdel. 
toerde bij voorkeur in de auto, was 's avonds dikwijls niet thuis en sliep al 
snel in een eigen slaapkamer. De familie van patiënte daarentegen bericht-
te, dat de man niet uit bed kwam, het bedrijf verwaarloosde en bij de 
bevrediging van zijn sexuele verlangens geen rekening wenste te houden 
met zijn vrouw. Ook de wederzijdse families ageerden mee in het huwe-
lijksconflict en namen vijandig stelling ten opzichte van elkaar. 
Ondanks deze trieste ontwikkeling van het huwelijk werden twee kinde-
ren geboren. De man verzekerde, dat patiënte goed voor hen zorgde. Daar 
haar echtelijke ontrouw te openlijk, schaamteloos en berouwloos werd, 
begon de man een echtscheidingsprocedure. Na vier jaar huwelijk ging 
patiënte terug naar haar ouders. Daarna had zij talrijke relaties met allerlei 
mannen. In juli 1961 werd de scheiding definitief uitgesproken, waarop 
patiënte tevens door haar ouders werd verstoten. Toen de man met wie zij 
sinds ongeveer een jaar een relatie had, haar in de steek liet en zij zonder 
geld en onderdak dreigde achter te blijven, zou zij acuut psychotisch zijn 
geworden. 
Over de familie weten wij. dat een zuster van haar vader in een psychia-
trische kliniek was opgenomen onder de diagnose psychogene psychose. 
De moeder van patiënte zou ooit overspannen zijn geweest, doch behoefde 
daar geen specialistische hulp voor en werd ambulant behandeld. 
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Patiente gold altijd als een sterke, gezonde vrouw, die ongestoord beviel 
en geen ongelukken of operaties had doorgemaakt. 
Na de opneming elders op 6 augustus 1961 vond de zenuwarts geen 
neurologische afwijkingen en constateerde de internist op zijn terrein even-
min stoornissen. 
Toen patiënte naar ons ziekenhuis was overgeplaatst, bleek het opnemen 
van een auto-anamnese niet mogelijk. Zij was niet tot coöperatie in staat, 
sprak geen woord en reageerde op elke vraag of appèl meteen merkwaardig 
leeg giechelen. Wel bleef zij voortdurend ogencontact houden. Bij het 
onderzoek van borst- en buikorganen en het spiegelen van de oogachter-
grond, weerde zij de dokter af. Het opwekken van de kniepeesreflex ont-
lokte haar de uitroep: „au", zij trok het been terug en giechelde weer. 
Fysisch onderzoek bracht - voor zover het kon worden uitgevoerd — geen 
afwijkingen aan het licht op intern of neurologisch gebied. De schedel-
maten waren: bifrontaal 13 cm, bipariëtaal 14·^ cm, bregmatico-occipitaal 
18J/2 cm; de grootste omtrek van de hersenschedel bedroeg 56·^ cm. 
Bij het contact zoeken met patiënte vielen haar starre indolente hou-
ding en het ontbreken van mimiek op. Het bewustzijn leek verlaagd, 
patiënte was op de ene, emotionele uitroep na, mutistisch. 
Vóór zij bij ons kwam had zij geweigerd te eten of te drinken, zodat zij 
per sonde moest worden gevoed en hypodermale infusies nodig waren voor 
herstel van de vochtbalans. Zonder resultaat was zij reeds vijfmaal met 
electroshock behandeld. 
Daar het toestandsbecld theatrale expressiviteit miste, het ogencontact 
relatief gaaf was en een gebrek aan motorisch initiatief centraal leek te 
staan, gingen onze gedachten vooral uit naar een organisch-cerebralc afwij-
king. In de fundus waren geen stuwingsverschijnselen zichtbaar. Wij punc-
teerden patiënte lumbaal en verkregen waterheldere, kleurloze liquor onder 
een druk van 20 centimeter water. De proef van Queckenstedt wees op een 
goede communicatie tijdens de punctie; de liquor pulseerde synchroon met 
hartslag en ademhaling. Het totale eiwitgehalte van de liquor was 30 mg%. 
De reactie van Kolmer en de VDRL waren negatief, de reacties van 
Nonne en Pandy niet afwijkend, de curven verliepen normaal en het 
glucosegehalte bedroeg 52 mg%. 
Door de psychotische toestand waarin patiënte verkeerde, was het niet 
mogelijk het gebruikelijke psychologische testonderzoek te verrichten. 
De uitslag van het röntgenologische onderzoek van de schedel luidde: 
gesloten coronairnaad, lichte hyperostosis frontalis interna. Stereofoto's van 
de sella turcica: normale sella. 
Het electro-encephalogram vertoonde een vrij vlak en onregelmatig tracé 
met veel spieractiviteit. 
Met de voorgeschiedenis van patiënte in gedachte, hebben wij bijzondere 
zorg en aandacht aan haar besteed. Van het begin af at zij zelf. Op de 
tweede dag van de opneming kon zij uit bed opstaan en werd zij gemobili-
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seerd. Na enkele dagen keerde zij zich bij de zaalvisite actief naar de 
dokter. Opvallend was de doordringende wijze, waarop zij met haar ogen 
fixeerde. Tijdens de pogingen verbaal contact te leggen, begon zij te mom-
pelen. Verstaanbaar was alleen: „Het is koud". Zij was incontinent voor 
ontlasting en urine. 
Veertien dagen later weigerde patiënte wederom voedsel en was moto-
risch onrustig. Zij maakte een erg angstige indruk en klampte zich vast aan 
alles en iedereen in haar buurt. Het toestandsbeeld kon het best worden 
beschreven als amentieel-katatoon. 
Een paar dagen daarna mompelde zij nog onverstaanbaar, doch gedu-
rende langere tijd en met meer klank. Zij liep wel rond, maar moest wor-
den gevoed. Op 10 oktober was de mimiek iets levendiger. Zij was dikwijls 
incontinent voor urine en ontlasting zonder dat dit haar scheen te deren. 
Zij moest als een kleuter worden geholpen en stond dit ook gewillig toe. 
Een ncgativistische of afwerende houding had zij in het algemeen niet. 
Haar medewerking had echter het niveau, dat men zou mogen verwachten 
bij een zeer jeugdig kind. Spontaan deed zij vrijwel niets; zij liet zich met 
alles helpen. In de mond gebracht voedsel slikte zij vlot door. 
Deze toestand hield aan met wisselende sterkte van de symptomen. 
Initiatief- en expressie-armoede, incontinentie voor urine en faeces en 
weigering eigenhandig te eten domineerden het beeld. 
Op 29 oktober werd een elcctroshockkuur begonnen. Na de eerste be-
handeling, tijdens het ontwaken, riep zij: „Peignoir, peignoir, eruit, eruit". 
Andere woorden dan de reeds vermelde uitroep hadden wij tot dan toe niet 
gehoord. 
Geleidelijk leek haar toestand wat vooruit te gaan. In december nam zij 
deel aan communitysinging. 
In de daarna volgende maanden ging zij zichzelf wassen en deed dat 
heel goed. Het nog steeds averbalc contact werd beter. Het ogencontact 
bleef als tevoren en vriendelijke benadering ontlokte patiënte een lach. 
Gedurende het jaar 1962 wandelde patiënte meestal vrij over de afde-
ling. Zelfs kleine taken kon zij niet verrichten. Haar houding was over-
wegend apathisch en indolent behalve als een direct appèl op haar werd 
gedaan te zingen, te dansen of in de handen te klappen. Zij vertoefde lang 
op de opname-afdeling en zorgde daar herhaaldelijk voor verwikkelingen 
door het bijzonder snel en behendig losmaken van gefixeerde patiënten, het 
zeer rap leegdrinken van waterglazen of opeten van snoep uit nachtkastjes. 
Ook verbanden van medepatiënten wikkelde zij verscheidene malen los. 
Wie zich verzette werd geslagen. 
Ten opzichte van sommigen vatte zij een antipathie op. Een zieke met 
de a:m in een verband werd plotseling door haar geschopt of geslagen. 
Opvallend was een stijve, houterige manier van lopen met kleine pasjes 
met de armen ineen geslagen of stijf langs het lichaam. 
Begin 1963 antwoordde zij: „Goedemorgen" bij iedere begroeting. De 
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woorden kwamen automatisch en slecht gemoduleerd. Als geheel maakte 
zij een uitgebluste indruk. Wederom werd differentieeldiagnostisch over-
wogen: schizofrenie of een nog onduidelijk organisch-cerebraal lijden. 
Zeer zieke en wat betere perioden bleven elkaar afwisselen. Van tijd tot 
tijd scheurde zij haar kleren kapot of ontkleedde zich ook wel midden op 
de zaal. Het bewegen imponeerde als robotachtig, automatisch. Alles wat 
zij aan eet- of drinkbaars te pakken kon krijgen, werkte zij gulzig naar 
binnen. Ondcrzockopdrachten werden nog steeds niet volbracht. Patiënte 
reageerde lacherig met nietszeggende kreten en gepersevereerde groeten 
(„Goedemorgen"). 
In februari 1966 werd besloten tot luchtonderzock van de ventrikels. 
De beide zijventrikels bleken sterk te zijn afgerond en verwijd (figuur 2). 
De derde ventrikel was duidelijk verbreed. Het ventrikelsysteem was niet 
verplaatst. De lucht kon door saltotcchnick naar de achterste schedelgroeve 
en vierde ventrikel worden gebracht. Er trad slechts een partiële vulling 
op van de vierde ventrikel, die echter niet was verplaatst. De perifere lucht-
vulling liet hier en daar wat wijde sulci zien; de basale cisternen waren niet 
afwijkend. Conclusie: sterke periventriculaire en geringe corticale atrofie. 
Laboratoriumonderzoekingen van de verkregen liquor leverden opnieuw 
normale uitkomsten. Op de zijdelingse afbeelding van de schedel kwam een 
verrassing aan het licht: de densspits stak ongeveer 8 millimeter boven de 
FIG. 2. Patiente A Pneumencephalogram. De zijventrikels zijn fors verwijd. 
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FIG 3 Palíente A. Mediane planigrafischc coupe ш het atlanto-occipilale gebied. 
De spits van de dens epistrophei en de voorste atlasboog steken boven de lijn van 
McGregor uit. 
lijn van McGregor uit. Deze vondst was aanleiding voor planigrafisch on­
derzoek van het craniovertebrale overgangsgebied in frontale en sagittale 
coupes. De top van de dens bleek -ь 7 millimeter boven de lijn van Cham­
berlain te staan (figuur 3) en op de frontale coupe 1 millimeter onder de 
biventerlijn van Fischgold en Metzger. 
Tijdens herhaling van de luchtenccphalografie (8 februari 1968) kon 
geen indaling van kleine-hersendelen in het wervelkanaal zichtbaar worden 
gemaakt. 
De laatste jaren is het psychiatrische beeld stationair. Zij is thans vrijwel 
initiatiefloos. Uit haar apathie kan zij kortstondig worden gewekt door 
vriendelijk toespreken, waar zij vrijwel steeds op reageert met herhaling van 
het gezegde. Overigens is haar gelaat star en uitdrukkingsloos, evenals de 
gehele psychomotoriek. 
Samenvattend vertoonde deze vrouw aanvankelijk een niet optimaal aan­
passingspatroon bij het vormen van een duurzame band met een levens­
partner. Na het échec van haar huwelijk derailleerde zij in een promiscue 
patroon, dat een dramatisch einde vond op 6 augustus 1961. In de litera-
tuur is meer dan eens beschreven hoe bij retroflexie en draaiing van het 
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hoofd, niet alleen de circulatie in de aa. basilares kan worden verstoord 
maar bovendien inklcmming in het achterhoofdsgat kan optreden bij abnor-
male syntopie van de structuren ter plaatse. Het begin van de psychose 
tijdens haar verblijf onder de douche geeft ons te denken. 
De psychose zelf, zich aandienend als een psychogene stupor, kan naar 
onze mening het best gerubriceerd worden onder akinetisch mutisme. De 
tot een zeer ernstig pcrsoonlijkheidsdcfcct leidende cerebrale beschadiging 
zien wij als complicatie van een atlanto-occipitale dysplasie, die - hoc dan 
ook - tot hydrocephalus internus heeft geleid. 
PATIËNTE в. (zie figuur 4). 
Toen in 1966 de diagnose occipitale dysplasie bij patiënte A werd 
gesteld, dachten wij direct aan een andere zieke, die op dat ogenblik in de 
opname-afdeling verbleef ook met een onduidelijk, echter organisch ge-
kleurd beeld. 
Deze gehuwde vrouw werd op 10 juli 1962 opgenomen, nadat sinds 
jaren geleidelijk in ernst toenemende verschijnselen waren opgetreden, die 
konden worden opgevat als uitingen van de paranoide vorm van schizo-
frenie. 
FIG. 4. Patiente В. Dysplas.tisch gelaat. Aan de configuratie van hals en nek zijn 
geen duidelijke afwijkingen zichtbaar. 
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Zij werd in 1923 geboren als enige dochter van een ongehuwde moeder, 
die elders te boek staat onder de diagnose paranoide defectschizofrenie. 
De eveneens zonderlinge, destijds bij de moeder inwonende broer, is waar-
schijnlijk de vader van patiënte. 
Zelf weet zij niets van haar ouders of overige familie. Van haar 9e jaar 
af is zij grootgebracht in een pleeggezin. Op de lagere school zou zij zeven 
klassen zonder doublures hebben doorlopen. 
Haar verdere geschiedenis is door gebrek aan auto- en hetero-anamnes-
tische informatie in nevelen gehuld tot in 1954 hulp nodig was voor het 
gezin dat zij inmiddels had gesticht met een zwakbegaafde man. Volgens 
de berichten had zij in die tijd een achterdochtige instelling: de buren zou-
den haar uitschelden, bedreigen, over haar roddelen en kwetsende toespe-
lingen maken. Van verschillende kanten werd het gezin de helpende hand 
gereikt, doch de verwaarlozing van de kinderen en de vervuiling van het 
woonmilieu namen toe, vooral omdat patiënte verzandde in onproduktieve, 
stereotiepe bezigheden, zoals het constant veranderen van de indeling van 
de kamers en het iteratieve „soppen" van delen van het servies. 
Ten tijde van haar opneming in 1962 had patiënte 8 kinderen, van wie 
één het BLO volgde. 
Als reden voor de opname gaf patiënte zelf aan, dat haar hersenen in de 
war waren; zij kon niet meer terugdenken. Inlichtingen over vroegere ziek-
ten, opnamen, operaties of traumata ontbraken. 
Haar uiterlijk en kleding waren slecht verzorgd. Lichamelijk was zij een 
kleine, stevig gebouwde vrouw met een overwegend endomorfe habitus. 
De lichaamslengte was 1.44 meter. Als verdere bijzonderheden werden bij 
het fysische onderzoek gevonden: dysplastisch gelaat, microccphalie (schc-
delomtrek 50 cm, afmeting bifrontaal 12 cm, bipariëtaal 14 cm. bregma-
tico-occipitaal 1 6 ^ cm), een slecht onderhouden gebit, ingetrokken tepels, 
oude striae van de buikhuid, hypertrichosis van de onderbenen en pedes 
plani. Het neurologische onderzoek leverde geen enkel positief aankno-
pingspunt op. De internist diagnosticeerde een urineweginfectie. 
Bij psychiatrische exploratie maakte patiënte een verwarde indruk. Zij 
bracht haar denkinhouden chaotisch met zeer gebrekkige logische struc-
turering. Het stemmingslcven was vlak, zij was ongeïnteresseerd en weinig 
coöperatief. Het intellectuele niveau leek laag. Zij was motorisch onrustig, 
kon niet op een stoel blijven zitten of in bed blijven liggen en slechts gedu-
rende korte tijd haar aandacht gericht houden. Uit zichzelf sprak zij niet 
en met medepatiënten zocht zij geen contact. 
De psycholoog wees eveneens op de verwarde gedachtengang en noemde 
het beeld ernstige autistische regressie met expressic-armoede. Patiënte 
bleek niet intensief op haar omgeving betrokken en scheen te zijn over-
geleverd aan niet-gcorganiseerde prikkels. De geheugenfunctie was defec-
tueus. Vragen werden mechanisch herhaald. Zij scoorde een intelligentie-
quotiënt van 62. 
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Bij heronderzoek in oktober 1967 viel de gelijkenis op met „ouder-
wetse defectschizofrenie". 
De liquorbevindingen waren niet afwijkend. Op Röntgenfoto's was de 
schedel klein en de coronairnaad gesloten (23 juli 1962). 
Tijdens het verdere verblijf in ons ziekenhuis sprak patiënte eigenlijk 
alleen als haar iets werd gevraagd. Meestal antwoordde zij: „Dat weet ik 
niet." Dikwijls lag zij in bed te huilen met jactatio capitis. Op de vraag, 
wat eraan scheelde, zei zij: „Niets, dat weet ik niet." Zij praatte binnens-
monds. Haar belangstelling ging welbeschouwd louter uit naar sigaretten, 
die zij de gehele dag wel wilde roken. Bij buien gilde zij. Plots kon zij 
agressief worden of met het hoofd tegen muur of bedrand slaan. 
Wanneer patiënte uit bed was liep zij op een merkwaardige, gemanicreer-
de wijze, stijf-deftig. Deze trant van lopen, die wij bij de vorige zieke even-
eens hadden gezien, deed denken aan iemand met heftige migraine of de 
opzettelijk goede manier van lopen bij nog juist gecompenseerde alcohol-
intoxicatic: een in marginaal evenwicht gehouden ataxie. Soms was haar 
gang uitgesproken atactisch. Patiënte wandelde nogal eens over de zaal 
met de armen recht vooruit gestoken of in de nek gevouwen. 
Van tijd tot tijd ging zij op de grond liggen of gooide het hoofd in de 
nek. Dit laatste vooral als zij in een voor haar emotioneel beladen situatie 
geraakte. Na deze abrupte beweging viel zij bewusteloos neer en was slap 
en bleek. Na enige ogenblikken kwam zij weer bij, stond op en hervatte 
de orde van de dag. Als zij op was gedroeg zij zich oppositioneel en vecht-
lustig. Zij sloeg de verpleegsters en greep snel met de nagels naar hun 
ogen. Zolang men haar in bed liet liggen, was zij rustig. Enkele malen 
gooide zij de keukenwagen met porselein om. Bij de laconieke reactie: 
„Scherven brengen geluk", moest zij lachen. 
Tijdens de menstruatie die regelmatig optrad, was patiënte geëmotio-
neerder dan anders. Zij mompelde veel over „babietjes" en „pas bevallen". 
Sommige kinderfoto's spraken haar erg aan. Zij nam deze overal met zich 
mee, ook in bed, tot ze onherkenbaar waren geworden. 
De diagnose bleef onzeker. Ter bestrijding van de grove aanpassings-
stoornissen schreven wij na elkaar een reeks psychofarmaca voor, die alle 
onvoldoende effect sorteerden. Wij noemen: perfenazine, levomcpromazine, 
haloperidol, amitryptiline, chloorpromazine, propericiazine en chloordiaze-
poxyde. Zij vertoefde enkele jaren op de observatie-afdeling, werd tijdelijk 
geplaatst in een groep long-stay patiënten, doch moest opnieuw naar de 
observatie-afdeling worden gebracht wegens ernstige gedragsanomalieën. 
Zij smeerde met faeces, deed eenmaal cen suicidepoging door uit het raam 
te springen en cen andere keer door haar kleren in de afvoer van het toilet 
te stoppen en haar hoofd in het volgelopen toilet te dompelen. Zij had nog-
al eens gilbuien, was in de contramine en agressief. Mede-patiënten trok 
zij aan de haren of zij deelde een paar klappen uit. De stemming was uiter-
mate labiel. 
39 
Gedurende de laatste jaren zijn de psychotische verschijnselen langzaam 
afgeëbd. Zij zit meestal in een stoel, vertoont geen spontaan spreckinitiatief, 
loopt stijfhouterig, doch kan onder toezicht routinematig huishoudelijk 
werk verrichten. 
Toen bij patiënte A de diagnose was gesteld op occipitale dysplasie, werd 
bij patiënte В terstond overgegaan tot röntgenologisch onderzoek van het 
craniovertcbrale overgangsgebied. 
Bij nadere beschouwing van de eerder gemaakte schedelfoto's zagen wij 
niet alleen dat de schedel klein, de coronairnaad gesloten en de hersen-
schedel opvallend rond is, maar ook dat de clivus Blumenbachii min 
of meer hol is, de schedelbasiscontour S-vormig loopt en de atlas uitge-
sproken hypoplastisch is, vooral wat betreft de arcus posterior. Planigrafic 
FIG. 5. Patiente В. Mediane planigrafische coupe in het atlanto-occipitale gebied. 
De korte en plompe dens epistrophei staat met de spits binnen het achterhoofdsgat. 
De denstop bevindt zich ± 10 mm boven de lijn van Chamberlain. De clivus Blumen­
bachii is hol en loopt naar het achterhoofdsgat toe zeer dun uit. Ventrikelsybtcem en 
arachnoidale ruimten zijn met lucht gevuld. 
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FIG. 6 Patiente В. Frontale planigrafische coupe ter hoogte van de processus 
mastoidei. Men ziet een asymmetrische dysplasie van de partes laterales ossis occi­
pitalis. Ook de atlas is dysplastisch; de dens staat scheef. De rotsbeenpyramiden 
wijzen omhoog, rechts meer dan links. 
van het cervico-occipitale overgangsgebied leverde de volgende bevindingen 
op (fig. 5 en 6): de top van de dens staat aan de voorzijde binnen het 
foramen magnum. De dens epistrophei is plomp en kort. De top van de 
dens staat ruim 1 centimeter boven de lijn van Chamberlain. Bij flexie 
van het hoofd blijkt de dens de ruimte in het foramen magnum nog meer 
te beperken (sagittale coupes). 
Het bovenste deel van de halswervelkolom invagineert in de schedclbasis 
ter plaatse van het os occipitale. De top van de dens staat tot 5 millimeter 
boven de biventerlijn en _L 1 centimeter boven de bimastoidlijn van Fisch-
gold en Metzger (frontale coupes). Conclusie: duidelijke atlanto-occipitale 
dysplasie. 
De interpretatie van het electro-encephalogram luidde: zeker in de ach­
terste gebieden is gezien haar leeftijd geen normale basisactiviteit aanwezig. 
In alle gebieden overweegt snelle activiteit die nauwelijks reageert. 
Een later gemaakt electro-encephalogram bevatte diffuus veel theta-
activiteit en nauwelijks alpha-activiteit. De reactie op lichtflitsprikkeling 
was levendig. Er waren geen specifieke kenmerken. 
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FIG. 7. Patiente В. Pneumcncephalografie. Derde ventrikel en zijventrikels zijn 
verwijd 
De conclusie van vertebralisartcriografic luidde: de arteria vcrtebralis 
verloopt links afwijkend. Het traject van de aa. cerebelli posteriores infe­
riores geeft geen aanwijzingen die pleiten voor het bestaan van een mis­
vorming van Arnold-Chiari. 
Na dit onderzoek hebben wij nog Röntgenfoto's laten maken van de 
schedel van het zoontje met intelligentiedefecten. In het craniovertcbrale 
overgangsgebied werden bij hem geen afwijkingen gevonden. Het os pa-
rietale was echter links en rechts op enkele plaatsen zeer dun (cranio-
lacunie?). 
Op 25 januari 1968 werd bij patiënte via lumbale punctie 45 cm3 lucht 
ingebracht voor encephalogratie. Het ventrikelsystccm was symmetrisch 
verwijd en niet verplaatst. De 4e ventrikel lag op de normale plaats. Inda-
ling van delen van het cerebellum in het achterhoofdsgat was niet zichtbaar 
(fig. 5 en 7). 
Samenvattend blijkt deze gehuwde vrouw op 31-jarige leeftijd te zijn 
gaan lijden aan een hallucinatoir-paranoid syndroom en stereotiep herhalen 
van onderdelen van haar werk als huisvrouw. Een geleidelijke achteruit-
gang van haar gedragsniveau is oorzaak geworden, dat ingrijpen noodzakc-
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lijk was en patiente in onze kliniek werd opgenomen. Zij vertoonde licha-
melijk dwcrggroei, microcephalic en een dysplastisch gelaat. Na jarenlang 
durende psychotische verschijnselen werd meer en meer een ernstige defect-
toestand duidelijk met verlies van initiatief en spontaniteit, grove dementic-
verschijnselen en een houterige gang. Röntgenologisch onderzoek heeft een 
dysplasie aan het licht gebracht van atlas en os occipitale benevens een 
hydrocephalus internus. Een misvorming van Arnold-Chiari kon niet wor-
den aangetoond. 
Zij lijdt naar onze mening aan een defecttoestand na een pseudo-schizo-
frene organische psychose bij dysplasie in de atlanto-occipitale streek. 
Het bcwustzijnsverlies door plotseling rctroflecteren van het hoofd moet 
waarschijnlijk worden toegeschreven aan circulatiestoornissen in het stroom-
gebied van de aa. vertebrales. Het in regie nemen van dit symptoom als 
afweertechniek hebben wij nog nergens beschreven gezien. 
PATIËNTE c. (zie figuur 8). 
Zij is een ongehuwde vrouw van 30 jaar, geboren 20 november 1937, 
die in oktober 1967 werd opgenomen wegens woede-uitbarstingen. 
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FIG 8. Patiente С. De nek is kort, de kin acromegaloid en de oorschelpen zijn dys­
plastisch. Ook deze vrouw heeft een hoog thoracale kyphosc en een versterkte 
cervicale lordose. 
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Patiente is het eerste van 11 kinderen en zou zijn geboren na een zwan-
gerschap van 8 maanden. De partus is normaal verlopen. Als baby huilde 
zij nooit. Zij kreeg op tijd tanden, liep met 11 maanden en was vroeg zin-
delijk. Toen zij zes jaar was werd opgemerkt, dat patiënte langzamer van 
begrip was dan andere kinderen. Met zeven jaar ging zij toch naar de lagere 
school, doubleerde de tweede klas en werd overgeplaatst naar het buiten-
gewoon lager onderwijs. Na een jaar zou zij achteruit zijn gegaan, wilde 
niet meer eten en maakte geen vorderingen op school. Vader en moeder 
hielden hun dochter op advies van de huisarts toen thuis, waar zij meehielp 
met het bezorgen van winkelwaar. Naar men zegt kon zij goed rekenen en 
met geld omgaan. Deze activiteit werd minder naarmate zij ouder werd. 
Aanvankelijk kon zij zichzelf wassen en aankleden, werkte mee in huis-
houding en winkel, doch sinds haar 15c jaar ongeveer werd zij inactief. 
Zij bleef in bed liggen of zat de gehele dag op een stoel, weigerde iets te 
doen, gedroeg zich negativistisch, sloeg de andere kinderen, wanneer zij 
wat druk waren en schold de huisgenoten uit. De ouders vroegen obser-
vatie, daar het meisje zienderogen achteruitging. 
Patiënte is vroeger geopereerd voor een hernia umbilicalis. 
Bij fysisch onderzoek werd een dysplastische lichaamsbouw gevonden. 
De gclaatsschedel was acromegaloid, de oorschelp slecht gedifferentieerd, 
patiënte had lange spitse handen en beiderzijds holvoeten, alle gebitselemen-
ten ontbraken. Zij droeg de kin op de borst, had een opvallend korte nek 
met een versterkte lordose van de halswervelkolom. Neurologische afwij-
kingen werden niet geconstateerd. 
De schedelmaten waren: bifrontaal 12 cm, bipariëtaal 143/2 cni» breg-
matico-occipitaal 18 cm en schcdelomtrck 56 cm. Haar spanwijdte bedroeg 
166 cm bij een lichaamslengte van eveneens 166 cm. 
De internist vond op zijn gebied geen afwijkingen. 
Bij psychiatrische exploratie kwam vooral het gebrekkige intellectuele 
functioneren naar voren. Zij was coöperatief, doch werd spoedig angstig 
door de ongewone situatie. Zij sprak monotoon, in korte, eenvoudig ge-
bouwde zinnetjes met voortdurende herhalingen. Overigens ontplooide zij 
geen initiatief. De psychomotoriek was arm en eentonig. De stemming licht 
gespannen, depressief. 
Uit het psychologische onderzoek bleek, dat zij weliswaar altijd zwak-
begaafd tot debiel moet zijn geweest, maar voorheen een veel hoger intel-
lectueel niveau heeft gehad. Bij kleine moeilijkheden regredieerde zij tot 
huilerig, babyachtig gedrag. 
Op het electro-encephalogram, dat een normale achtergrondactiviteit 
had, ontstonden bij lichtflitsprikkeling herhaaldelijk diffuse pieken en piek-
golfcomplexen. 
Tijdens de observatieperiode werd zij in snel tempo gemobiliseerd. Het 
gelukte niet haar werk te laten doen met taakkarakter. Zij zat in een stoel, 
44 
liep direct naar onderzoeker toe wanneer deze op zaal kwam, gaf een hand 
en vroeg: „Hoe maakt U het? Krijg ik koffie?" 
Steunend op vroegere ervaringen hebben wij terstond de schedel en het 
craniovertebrale gewricht in studie genomen. Op de conventionele opnamen 
van schedel en halswervelkolom zagen wij bij geopende mond een spina 
bifida atlantis, een fragiele, extreem van craniaal-voor naar dorsocaudaal 
hellende atlas (met het hoofd in middenstand) en een Synostose van de 2e 
en 3c cervicale wervel. Op de zijdelingse schedelfoto werd een forse 
occipitale dysplasie opgemerkt. De atlas was naar voren geluxcerd. De 
processus transversus atlantis articuleerde beiderzijds met een uitsteeksel 
aan de schedelbasis. De dens epistrophei was plomp en kort (fig. 9 en 10). 
In de bij het luchtencephalogram verkregen liquor waren geen afwij­
kingen. Ongeveer 55 cm1 lucht werd geinjiccerd, waarna een symmetrisch, 
niet verplaatst, licht verwijd ventrikelsysteem zichtbaar werd. De 4e ven­
trikel was niet verplaatst. Indaling van delen van het cerebellum in het 
FIG. 9. Patiente С. Mediane plamgrafische coupe in het atlanto-occipitale gebied. 
De pars basilans is kort. Het wijde achterhoofdsgat, dat te sterk naar voren is 
gericht, heeft in samenhang met het bovenste deel van het wervelkanaal, de vorm 
van een trechter. De achterste atlasboog is niet gesloten De atlas helt sterk. De dens 
is lordotisch: vaag is de Synostose van 2e en le cervicale wervel zichtbaar in het 
gebied van bogen en processus spinosi. 
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FIG. 10. Patiente С. Frontale planißrafische coupe door de processus mastoidci. 
Het gelukte ons niet beide tepelvormige uitsteeksels en de dens te treffen Het wervel-
kanaal is zijdelings te breed, de massae laterales atlantis zijn fragiel, de processus 
transversi atlantis articuleren met de schedclbasis. De processus condyloidei zijn 
hypoplastisch. 
achterhoofdsgat kon op de gemaakte foto's niet worden vastgesteld 
(fig. 11). 
Op sagittale planigrammen stond de densspits -ь 12 millimeter boven de 
lijn van McGregor. De pars basilaris ossis occipitalis was kort en uitgespro­
ken hypoplastisch. 
Tijdens het verdere verblijf van patiënte in ens ziekenhuis is het psychi-
sche beeld stationair gebleven. 
Samenvattend betreft deze ziektegeschiedenis een 30-jarige ongehuwde 
vrouw, die waarschijnlijk steeds zwakbegaafd tot debiel is geweest, doch 
bij wie in de jaren van de puberteit een knik in de ontwikkeling is opge-
treden met een daarna volgende ernstige dementcring. Zij heeft een atlanto-
occipitale dysplasie met Synostose van de 2c en 3e cervicale wervel en een 
verwijd ventrikelsystecm. Wij achten een onderlinge samenhang aanwezig 
in die zin, dat de organische dementie voortvloeit uit (complicaties van) 
de atlanto-occipitale dysgenesic. 
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FIG. 11. Patiente С. Pneumenccphalogram. Het ventrikelsysteem is verwijd. 
PATIËNTE D. (Zie figuur 12). 
Dit meisje, geboren in 1946, werd in december 1965 bij ons opgenomen 
voor observatie. Patiënte is het tweede uit een gezin met zeven kinderen. 
Haar vader - men berichtte dat patiente een onecht kind zou zijn - was 
84, haar moeder 43 jaar. De laatste staat te boek als debiel en niet geschikt 
haar huishouden te verzorgen. De ouderlijke macht werd aan beiden ont-
nomen. 
Volgens de gegevens van de Raad voor de Kinderbescherming was 
patiënte debiel. Zij was lang in een internaat voor debiele meisjes, waar zij 
door haar onaangepast gedrag niet meer kon blijven. Zij werd beschreven 
als goed van karakter, maar het aanpassingsvermogen missend om in 
groepsverband met anderen te kunnen werken. In vlagen was zij ontstemd. 
Zij gedroeg zich overigens aanhankelijk, doch erotisch ontremd. 
In oktober 1965 vermeldden de rapporten, dat het gedragspatroon van 
patiënte sinds een hall' jaar achteruit was gegaan. Zij had neiging weg te 
lopen, kreeg agressieve buien, smeet en liep alles omver. Van tijd tot tijd 
stal zij en gaf het gestolenc dan cadeau. Daar het vermoeden bestond, dat 
naast debiliteit ernstige stoornissen waren opgetreden, werd klinische ob-
servatie geadviseerd. 
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FIG. 12. Patiente D. Korte nek met een configuratie als bij de patiënten A en C. 
Patiënte zou nooit ziek zijn geweest. Haar zussen en broers worden allen 
zwakbegaafd genoemd, doch zouden geen grove lichamelijke afwijkingen 
hebben. 
Bij het opnemen van de auto-anamnese vertelde patiënte, dat zij „zenuw-
lijder" was, omdat zij nagels beet. Zij kon niet rustig op een stoel zitten. 
Onder het gesprek lachte en giechelde zij als een bakvis, deed plagerig en 
oppositioneel. Zij gebruikte de uitroep: „Verrek" en sloeg zichzelf meteen 
op haar hoofd, omdat zij dat woord niet mocht zeggen. In haar gedrag was 
zij extravert en hypomaan met vluchtige aandacht. Zij uitte alles wat in 
haar opkwam zonder voorbehoud of aanleiding. Zij was driftmatig licht 
aanspreekbaar, weinig gestructureerd en stond met geringe distantie ten 
opzichte van binnen- en buitenwereld. 
Patiënte was een meisje van 152 centimeter lengte en een gewicht van 
50.3 kilogram. De lichaamshabitus was endomorf. Er waren verschijnselen 
van vasolabiliteit. Overigens leverde fysisch onderzoek geen afwijkingen 
op intern of neurologisch gebied op. De schedclmatcn bedroegen: bifrontaal 
121/2 cm, bipariëtaal 14 cm, bregmatico-occipitaal 1 7 ^ cm en de schedel-
omtrek 53 cm. 
Lumbaalpunctie deed waterheldere, kleurloze liquor afvloeien onder 
een druk van 10 cm water. De proef van Queckensted verliep normaal. De 
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reactie van Nonne was negatief, Pandy spoor, cellen 1/3 mm3. De serolo-
gische reacties en colloidcurvcn waren negatief. De internist vond een lich-
te hypothyreose. 
Het electro-cncephalogram liet een doorgaans vlak tracé zien met over-
wegend snelle activiteit. 
Op de Röntgenfoto's van de schedel bleek een occipitale dysplasie te 
bestaan naast platybasie, partiele atlasassimilatie en een spina bifida atlan-
tis. De voorste atlasboog articuleerde met de pars basilaris ossis occipitalis; 
de dens stond in het achterhoofdsgat. De densspits stak ongeveer 15 milli-
meter uit boven de lijn van McGregor. Op de frontale planigrafische cou-
pes was een asymmetrie zichtbaar van de dysplasie ten nadele van de 
rechterzijde, die fors geïnvagineerd leek. (fig. 13 en 14) 
Uit psychologisch onderzoek bleek dat patiente intellectueel functio-
neerde op diep-debicl niveau. Begrip van en omgang met symbolen hadden 
het peil als van een kind in de eerste klas van de lagere school. Er waren 
geen aanwijzingen voor een ongelijkmatig niveau van functioneren of voor 
een intellectueel verval. 
In oktober 1966 is ook pncumo-encephalografie verricht. De ventrikels 
hadden normale vorm en grootte; er was geen verplaatsing. De basale 
cisternen en het sulcipatroon waren niet afwijkend. 
FIG. 13. Patiente D. Frontaal planigram door de achterste atlasboog. Spina bifida 
atl antis. 
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FIG. 14. Patiente D Mediane plamgrafische coupe in het atlanto-occipitale gebied. 
De pars basilans is kort. De voorste atlasboog lijkt cen gewricht te vormen met de 
schedelbasis. De dens epistrophei staat binnen het achterhoofdsgat. De hoek tussen 
clivus en dens is kleiner dan normaal. De atlas is hypoplasiisch. 
Wij hebben patiënte jaarlijks heronderzocht, nadat zij onder invloed 
van behandeling met psychofarmaca en reëducatieve benadering zover was 
geresocialiseerd, dat zij, die tevoren niet in kindertehuizen kon verblijven, 
weer thuis kon worden geplaatst op 16 november 1966 en tewerkgesteld 
in een beschermend werkmilieu. Er is cen toenemende adipositas opgetre-
den. De voorgeschreven neuroleptica zijn hier wellicht niet vreemd aan. 
Patiënte woont echter weer bij haar moeder en is actief in de beschermde 
werkplaats. Zij kan dit thans goed volhouden en vertoont niet meer zulke 
sterke psychische stoornissen, dat zij niet in deze omgeving zou kunnen 
blijven. 
De conclusie betreffende het laatst gemaakte electro-encephalogram van 
30 november 1967 luidde als volgt: het clcctro-cncephalogram is laag van 
amplitudo, bevat nauwelijks alpha-activiteit, veel beta-activiteit en vlakke 
theta-activiteit, terwijl tijdens hyperventilatie enige thetaparoxysmen optre-
den. Het HEG wijst op een hoog activeringsnivcau van de formatto reticu-
laris, ook bij gespannenheid, terwijl de thetarecksen wijzen op een tempo-
rale dysfunctie, mogelijk secundair aan een labiele hersenstamregulatie. 
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Samenvattend is patiënte een debiel meisje, dat in de late puberteits-
jaren werd opgenomen wegens een psychopathiseringstocstand, die goed 
redresseerbaar is gebleken met reëducatieve benadering ondersteund door 
psychofarmaca. Zij heeft een dysplasie in de atlanto-occipitale streek, doch 
zonder verwijding van het ventrikelsysteem. De oligofrenie en de dysgene-
sie vatten wij op als uitingen van één grondstoornis, die nog niet tot verder 
afgeleide psychiatrische complicaties heeft geleid. 
PATIËNTE E. (zie figuur 15). 
In november 1967 werd een 52 jaar oude, ongehuwde vrouw bij ons 
opgenomen wegens onaangepast gedrag. Reeds begin 1961 was de Sociaal 
Psychiatrische Dienst te hulp geroepen, omdat de buren klaagden dat 
patiënte 's nachts gilde en schreeuwde. De dienst berichtte ons, dat deze 
vrouw — de tweede uit een gezin van vijf kinderen — is opgegroeid in een 
enigszins affectief verwaarlozend milieu. Door werkeloosheid en drankmis-
bruik van haar vader, een ongeschoolde arbeider, heerste er lang armoede 
in het gezin en speelden zich ettelijke ruzies af. De moeder werd beschreven 
als slordig, gedesillusioneerd en materialistisch ingesteld. 
FIG. 15. Patiënte E. Korte nek en asymmetrie van de gelaatsschedel. 
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Patiënte is altijd een zorgenkind geweest, dat vooral door haar vader 
werd ontzien en verwend. In baby- en kleutertijd was zij herhaaldelijk ziek, 
huilde veel en eiste aandacht. Op de lagere school bleek zij niet slechts in 
lichamelijke ontwikkeling ver achter te zijn bij leeftijdsgenootjes, doch 
eveneens in leervermogen. De menarche bleef uit. 
Als kind liep zij tegen een lantaarnpaal en verwondde het linker oog, 
dat wegens glaucoom in 1950 moest worden geënuclcëcrd. In 1958 werd 
aan het andere oog trepanatio sclerae verricht voor lenstroebeling. De 
visus aan dit oog is sindsdien gering. 
Hoewel haar aanpassingsvermogen steeds gebrekkiger was dan van 
broers en zusjes, begonnen de spanningen hoog op te lopen toen deze laat-
sten gingen trouwen en beurtelings bij de ouders inwoonden. Zij voelde 
zich naar de tweede plaats verdrongen en nam daar geen genoegen mee. 
Jaloezie en rivaliteit leidden tot twist en scènes, die de schoonzusjes het 
huis deden ontvluchten. 
Van 1952-1956 verbleef zij in een klein bejaardentehuis, doch kreeg 
daar ook onenigheid met de bejaarde gasten en kwam weer in het gezin 
terug. 
Sinds zij blind is tiranniseert zij haar ouders van wie zij geheel afhan-
kelijk is. Zij maakte misbaar wanneer zij vermoedde, dat deze haar alleen 
wilden laten om bij een van de andere kinderen op bezoek te gaan. Alle 
gesprekken luisterde zij af, denkend dat over haar werd gesproken met de 
bedoeling „haar weg te doen". Deze situatie bleef slepen, ondanks een 
advies tot plaatsing in een blindeninstituut voor resocialisering. Middcler-
wijl trad een diabetes mellitus aan het licht, die met dieet en tolbutamide 
werd behandeld. 
Uiteindelijk kwam patiënte bij ons wegens de genoemde - in hevigheid 
toenemende - conflicten met de buren, die tijdens hun nachtrust werden 
gestoord. 
De familie-anamnese leverde behalve het potatorium en de hardhorend-
heid van de vader geen bijzonderheden op. 
Bij lichamelijk onderzoek woog patiënte 44 kg bij een lengte van 139 cm. 
De spanwijde besloeg 149 cm. Aan de huid van het bovenlichaam waren 
enkele fibromen zichtbaar, terwijl diffuus verspreid over het gehele rechter 
been een reeks angiomen aanwezig was. Oksel- en pubisbeharing waren 
schaars. De mammae hadden zich niet ontwikkeld. 
Het gelaat als geheel was asymmetrisch, ook afgezien van de oogafwij-
kingen. Patiënte droeg haar hoofd iets scheef. De schedelmaten bedroegen: 
bifrontaal 13 cm, bitemporaal 15 cm, brcgmatico-occipitaal 17 cm, de 
schedelomtrek was 51 YJ cm. 
De linker oogholtc bevatte een prothese. Het rechter oog had een visus 
van 1/300. Het gezichtsveld was niet te onderzoeken. De pupil was matig 
klein en rond. In de middenstand vertoonde dit oog nystagmoide bewe-
gingen. 
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Er was een sterke foetor ex ore. Alleen het voorfront van het onder-
gebit stond nog, verschillende wortelresten waren ernstig ontstoken. 
Hals en nek waren kort. De bewegchjkheid van het hoofd ten opzichte 
van de romp was gering. 
Boven het cor liet zich een luide systolische souffle horen. 
Ook de lendenwervelkolom was erg kort. Beiderzijds had patiënte 
Friedrcichvoeten met hamertenen. 
De peesreflexen aan armen en benen waren zeer levendig, zonder knie-
of enkelclonus. Beide voeten toonden een voetzoolreflex volgens Babinski. 
Tijdens een interview was patiente apathisch, ontplooide geen initiatief, 
beantwoordde vragen kort en bleef in haar denken bij het concreet-aan-
schouwelijke. Het affectieve rapport was vlak 
De psycholoog beschreef patiente als een debiele vrouw. Zij kon reke-
nen op haar vingers en was tot schrijven in staat. 
Het electro-encephalogram bleek diffuus vertraagd en bevatte verder 
vrij veel beta-activiteit. De uitkomsten van liquoronderzoek waren niet 
afwijkend. 
F1G 16 Patiente E Mediane plamgrafische coupe door de atlanto-occipitale streek 
De pars basilans is hypoplastisch De atlas is zeker in het gebied van de arcus 
posterior hypoplastisch De dens epistrophei staat in lordose De 2e en 3e cervicale 
wervel zijn synostotisch 
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FIG. 17. Patiente E. Frontale planigrafischc coupe door de atlanto-occipitale streek. 
Asymmetrische dysplasie van de partes laterales ossis occipitalis. 
Röntgenfoto's leerden, dat de 2e en 3e cervicale wervel tot een blok 
waren vergroeid. Aan de halswervels bestond nogal wat spondylarthrose. 
Ook de 6e en 7c halswervel waren onderling versmolten met een niet geheel 
gesloten boog. 
Op planigrammen van het scharniergebied zagen wij forse condylen. De 
dens was lordotisch en bevond zich binnen het areaal van het achterhoofds-
gat. De denstop lag 6 millimeter boven de lijn van McGregor. In de atlas 
die fragieler leek dan normaal, was een foramen arcuale zichtbaar (fig. 16 
en 17). 
Bij lumbale pneumencephalografie kon geen bruikbare vulling van de 4e 
ventrikel worden verkregen. De meeste lucht belandde perifeer en verza-
melde zich zeer uitgesproken subtentorieel. Het ventrikelsysteem was 
asymmetrisch en zeker te wijd. Frontaal (fig. 18 en 19) tekenden zich 
grove sulci af. 
Alle wervels van de thoracale wervelkolom toonden een matige Osteo-
chondrose. In het middelste deel waren enkele wervels scheef versmald van 
vorm. Alle wervellichamen waren over het algemeen laag. Aan de eerste 
lendewervel was eveneens sterke wigvorming zichtbaar. 
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FIG 18 Patiente E Pneumencephalogram Derde ventrikel en zijventrikcls 7ijn 
te wijd In de sulci bevindt zich teveel lucht 
FIG 19 Patiente E Pneumencephalogram Sterke luchtophoping subtentorieel 
Hel cerebellum is te klein Frontaal is een aanduiding van hyperostosis frontalis 
interna zichtbaar 
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Door de internist werd patiënte uitvoerig geobserveerd wegens de souffle 
boven het hart en de endocrinopathie. Waarschijnlijk had zij een aorta-
stenose met geringe aorta-insufficiëntie. 
Samenvattend lijdt deze 52-jarige vrouw aan een dysplastische dwerg-
groei met endocrinopathie. In het tableau van misvormingen figureert de 
occipitale dysplasie als onderdeel. Verband tussen de anamnestisch aan-
gegeven achteruitgang van de persoonlijkheid en de misvorming in het 
craniovertebrale overgangsgebied met haar gevolgen lijkt ons aannemelijk. 
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ν 
D Y S P L A S I E Ë N IN D E A T L A N T O - O C C I P I T A L E 
E N H E R S E N S T A M S T R E E K E N P S Y C H I S C H E 
S T O O R N I S S E N 
In dit hoofdstuk willen wij onderzoeken wat tot nu toe bekend werd 
over dysplasieën in het grensgebied van hoofd en nek en psychiatrische 
toestandsbcelden. De mening van SCHMIDT en FISCHER: „Die klinische 
Symptomatik ist cine rein neurologische", laat nauwelijks ruimte voor 
twijfel en lijkt te worden gesteund door het feit, dat in de medische litera-
tuur vóór laten wij zeggen 1900 weliswaar psychiatrische gegevens werden 
vermeld over patiënten met occipitocervicale dysplasieën, doch dat dit 
soort informatie in de laatste decenniën bij toenemende kennis van de mis-
vormingen zeer schaars is gebleven. 
Natuurlijk heeft ook ACKERMANN (1790) op grond van studies bij cretins 
er het zijne over gezegd: „Nicht alle haben das Unglück, den widernatür-
lichen Eindruck der Knochen am unteren Schädelgrunde zu erleiden, wel-
cher sie des Verstandes und der Denkkraft beraubt, zu Kretinen herab-
würdigt." 
De patiënte van LUCAE (Zur Architektur der Menschenschädel, gerefe-
reerd door BOOGAARD, 1865), een vrouw van 53 jaar, toonde geen psychi-
sche achteruitgang: „Die im Reden stehende Frau war in ihrem Leben 
ein gescheites, bitterböses Weib, das seinem Manne (einem ehrlichen 
Säufer) durch Zungenfertigkeit recht viel zu schaffen machte. Diese löb-
liche Eigenschaften behielt sie bis in die letzte Zeit des Lebens, trotz der 
Formveränderung im Gehirne ungestört." 
Onder 100 om andere redenen gemacereerde schedels, vond SOMMER 
(1883) twee exemplaren met „Atlasanchylose". Van deze twee patiënten 
uit de Allenbcrger Irrenanstalt was de voorgeschiedenis bekend. 
De ene patiënte was op 16-jarige leeftijd bewusteloos gevonden. Zij 
klaagde daarna over heftige hoofdpijn, kreeg van tijd tot tijd epileptische 
insulten en ging psychisch snel achteruit. Op 23-jarige leeftijd werd zij in 
het instituut opgenomen wegens „impulsive Dämmerzustände" en stierf 
13 jaar later als „ganz blödsinniger Epileptiker". Tijdens de insulten viel 
zij steeds stijf naar voren op haar neus. 
De andere patiënte had sinds haar 4e jaar aan epileptische verschijnselen 
geleden, werd opgenomen wegens „psychische Erregungszustände" en was 
met 20 jaar „völlig verblödet". 
Pathologisch-anatomisch trof SOMMER de atlas aan in rotatie-luxade-
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stand. Hij meende dat geen occipitale dysplasie aanwezig was, hoewel de 
condyli occipitales in het foramen magnum uitstulpten, vooral rechts. Hij 
vergeleek zijn waarneming met die van SOLBRIG en zocht de ziekmakende 
factor in vernauwing van het foramen magnum. 
De getallen die SWJETSCHNIKOW (1906) naast elkaar zette, zijn sugges-
tief. Bij normalen vond hij, evenals MACALISTER en FRANK RUSSELL, 
0,45% gevallen van atlas-assimilatie tegenover 2% bij geesteszieken vol-
gens SOMMER. 
In het algemeen merkte VON HAYEK (1927) op: „...sind die betroffen 
Individuen nicht selten mit Epilepsie oder Geistesstörungen behaftet." 
Van een relatie tussen afwijkend gedrag en atlas-assimilatie wilde 
FISCHER (1928) niets weten. Met name bestreed hij de mening van LOM-
BROSO, die onder andere een verband zag tussen criminaliteit en atlas-assi-
milatie. FISCHER zei: „On ne peut établir aucune relation entre une ano-
malie anatomique et la criminalité et la folie." En verder: „Même très 
accusée l'occipitalisation de l'atlas n'offre pas une gêne fonctionnelle très 
importante. Elle est plutôt disgracieuse du point de vue esthétique." Min-
stens de laatste stelling is weerlegd door het vinden van allerlei neurologi-
sche syndromen bij occipitale dysplasie. Toch berustte zijn conclusie niet 
op losse gronden. Op zijn verzoek had ROUBINOVITCH 200 jonge vrouwen 
onderzocht, die waren opgenomen in de Bicêtre. Deze had geen enkel geval 
van de misvorming gevonden. FISCHER beschouwde de theorieën van LOM-
BROSO daarmede als afgedaan. Zijn slotconclusie was voorzichtiger en ook 
met de tegenwoordige inzichten nog volledig verenigbaar: geen enkele mis-
vorming is karakteristiek voor misdadigheid of „psychische degeneratie". 
Bij de patiënte van KECHT (1932), een vrouw van 57 jaar, was het 
geheugen achteruitgegaan. Zij bleek röntgenologisch een atlas-assimilatie 
te hebben met occipitale dysplasie. Bij de sectie werd hydrocephalic aan-
getroffen. 
De patiënt van BODECHTEL en GL'IZETTI (1933) was „etwas schwer-
besinnlicher" geworden. Na suboccipitale punctie liep liquor onder hoge 
druk af en verbeterden de symptomen op slag. Zij vermoedden dat acute 
hydrocephalic was opgetreden door afsluiting van aquaduct of 4e ventrikel. 
De patiënte van SEKIR (1936) leed aan zwaarmoedigheid lang vóór zij 
last kreeg van ataxie (zie ook BIEMOND, 1934). Zij werd toenemend para-
noid. De algemene toestand was miserabel met perioden van verbetering. 
In de familie kwam meer zwaarmoedigheid voor (bij een zuster; de vader 
van de moeder pleegde suicide). De psychische stoornissen verleidden hem 
tot een vergaande conclusie: „Mede in verband met het optreden van 
krankzinnigheid en idiotie in dezelfde familie bestaat er aanleiding de 
afwijkingen als degencratieverschijnsel op te vatten." De tevens aanwezige 
endocrinopathie achtte hij misschien te zijn ontstaan door bemoeilijkte 
liquorcirculatie en stuwing in bepaalde gebieden (infundibulum). 
DEREYMAEKER (1941) zei over zijn zieke, een man van 25 jaar die een 
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school voor buitengewoon lager onderwijs had bezocht: „11 est débile 
mental et en a le caractère légèrement euphorique et suggestionable." De 
man had een occipitale dysplasie en atlas-assimilatie, doch daarenboven 
een misvorming van Arnold-Chiari. Over de toestand van de ventrikels 
vernemen wij niets. Onder de klinische verschijnselen noemde hij psychi-
sche stoornissen: „Des troubles mentaux congénitaux (débilité mentale) 
ou acquis (troubles de la mémoire, melancholie, paranoia)", bij één op 
drie patiënten. 
Ook MCCONNELL en PARKER (1938) hadden al psychische stoornissen 
waargenomen bij de misvorming van Arnold-Chiari. De eerste van hun 
patiënten kwam door paroxysmale hoofdpijn en onophoudelijk braken in 
„a stuperous condition." Na operatie overleed de man; hij had een duide-
lijke interne hydrocephalus. 
Bij vrijwel al hun patiënten met atlas-assimilatie vonden LINDGREN en 
OLSSON (1943) een partieel liquorblok. De verhoging van de intracraniële 
druk uit zich volgens hen o.a. door hoofdpijn en „Benommenheit". 
JESSIE HUDSON (1943) beschreef 2 patiënten met de misvorming van 
Klippel en Feil en paranoide waanvorming. Neurologische afwijkingen ont-
braken. De psychische stoornissen diagnosticeerde zij bij één van hen als 
paranoide schizofrenie, hoewel zij een psychodynamische verklaring gaf: 
„She had compensated for her deformity by developing a psychosis." 
In hetzelfde verband spraken RICARD en GIRARD (1949) van „obnubi-
lation". Bij hydrocephalus door de misvorming van Arnold-Chiari kan 
paroxysmale drukverhoging optreden, die soms uren duurt en een klinisch 
beeld geeft gekenmerkt door heftige hoofdpijn frontaal en occipitaal, uit-
stralend naar de nek, omneveling, braken en in schrijvers geval nog hyper-
tonic en hyperextensie van de nek. Stuwingspapillen ontbraken. 
De vijfde patiënte uit de reeks van BERNET (1950), een vrouw van 40 
jaar, lag drie maanden in het ziekenhuis en werd behandeld met 16 electro-
shocks wegens aanvallen van dwaas lachen, die een jaar tevoren waren 
begonnen. Zij verbeterde goed, doch bij het verlaten van het ziekenhuis 
manifesteerde zich een psychotische fase waarin zij irrationele handelingen 
verrichtte en klaagde over heftige hoofdpijn, duizeligheid, fysieke en psy-
chische zwakteverschijnsclen (?) en slapeloosheid. Zij bleek een occipitale 
wervel te hebben, de tweede en derde halswervel waren vergroeid en er 
bestond hypoplasie van het basi-occipitale. 
GUILLAUME es . (1952) schreven iets uitvoeriger over de veranderingen 
van psychische activiteit bij een vrouw van 56 jaar, die aan de ziekte van 
Paget leed, een afwijking van het occipitovertebrale scharnier had en uit-
zetting van het ventrikelsysteem: „Il existait un engagement des amygdales 
cérébelleuses et une striction du lac arachnoidien par une bride transver-
sale." „La malade était aboulique, bradykinétique, indifférente autant à 
elle-même qu'au monde extérieur." Na suboccipitale decompressie werd de 
psychische activiteit weer normaal. De fundus oculi had geen afwijkingen 
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vertoond, er was geen aandoening van de hersenzenuwen, geen pyramidaal 
syndroom, alleen had de vrouw over wat hoofdpijn en misselijkheid ge-
klaagd. De operatie toonde nog meer veranderingen: atlas-assimilatie, 
obstructie van de fossa posterior, arachnoidea-strengen en dystopische 
„tonsillen", „Ensemble suffisamment pour permettre de dire malformation 
d'Arnold-Chiari." 
Enkele patiënten van ACKERMAN en W O L F F (1953) met occipitale 
dysplasie hadden tevens psychische stoornissen. Een jongen van 16 jaar 
was psychisch „deutlich dement, verlangsamt." Mensen die lijden aan 
occipitale dysplasie, maken bij het onderzoek dikwijls „einen stumpfen und 
langsamen Eindruck und einige bemerken selbst ein Nachlassen ihrer geis-
tigen Leistungsfähigkeit." „Aber auch Minderbegabung ist oft beobachtet." 
In hun monografie over het craniovertebrale scharnier gaven GARCIN en 
OECONOMOS als hun mening te kennen, dat men wat teveel het accent had 
gelegd op psychische stoornissen. L I S T , DEREYMAEKER en M E R I O en RISAK 
hadden oligofrenie waargenomen, DEREYMAEKER schizoid karakter en 
K E C H T progressieve dementie en somnolentic. GARCIN en OECONOMOS 
handelden de psychische stoornissen in acht regels af. 
In zijn bijdrage tot de kliniek van de occipitale dysplasieën, zei J O S T 
(1958) in kleine lettertjes, dat de combinatie van occipitale dysplasie en 
psychopathologische toestanden de aandacht verdiende. Het zou daarbij 
gaan óf om een toevallige coïncidentie óf om diepere verbanden. Bij mis-
vormingen met erfgang, bij voorbeeld bij het syndroom van Klippel en 
Feil, vindt men volgens hem in de ascendentie naast verschillende andere 
misvormingen: psychopathic, potatorium, psychosen en andere psycho-
pathologie. Hij vertelde over een patiënte, die schizofrenie had te zamen 
met de afwijking van Klippel en Feil. 
De mededeling van SOLLMANN (1963) dat bijna al zijn patiënten met 
occipitale dysplasie leden aan depressies, affectlabiliteit, pleinvrees, claus-
trophobie en innerlijke onrust staat geïsoleerd. Zijn uitspraken lijken teveel 
gegeneraliseerd en hebben niet alleen geen bijval gekregen maar prikkelden 
tot tegenspraak. 
Opmerkelijk is de publikatic van TAYLOR en CHAKRAVORTY (1964). Zij 
brachten twee met occipitale dysplasie geassocieerde niet eerder beschre-
ven syndromen naar voren: passagere hemiparese en episoden van veran-
derd bewustzijn en verwardheid. 
Over hun eerste patiënt met occipitale dysplasie schreven zij: „He had 
also become apathetic, negativistic, and on occasions disorientated and 
incontinent. On examination there were signs of early organic dementia." 
De tweede patiënt kreeg aanvallen van bewusteloosheid: „Unconscious-
ness was then followed by periods of confusion and amnesia lasting as long 
as one week." Differentieel-diagnostisch werd gedacht aan epilepsie en 
hysterie. Het was een occipitale dysplasie met „enige ventrikelverwijding", 
die zij toeschreven aan intermitterende obstructie van de 4e ventrikel. 
60 
De derde patiente leed sinds drie jaar aan kortdurende „depersonali-
satietoestanden", die twee weken na een klein auto-ongeluk waren begon-
nen. De eerste aanval trad op toen zij plotseling het hoofd naar rechts 
draaide „she felt as if she was giving to faint: voices receded and echoed. 
She had on two occasions fallen, and on one she appeared to be uncon-
scious, her tongue protruding and her eyes rolling from side to side. She 
had had two cpisods which were similar to socalled psychomotor attacks. 
In these she suddenly stopped what she was doing, dropped what was in 
her hand and cried out sharply. She remained still, staring forward, and 
was not aware of her surroundings. She had amnesia for these events. 
She recovered after a few minutes, with headache, a feeling of unreality 
and was very sleepy for two hours. No abnormalities were, however found 
on neurological examination." Na operatie bleven de aanvallen uit. 
De tweede en derde patiënt van TAYLOR en CHAKRAVORTY hadden geen 
enkel neurologisch verschijnsel van hun occipitale dysplasie; beiden ver-
beterden na suboccipitale decompressie. 
Pathogenetisch vermoedden de schrijvers aanvallen van verhoogde 
intracraniële druk door obstructie van de 4e ventrikel of veranderingen in 
de bloedvoorziening van de hersenstam. 
Wanneer wij de verzamelde gegevens gaan inventariseren is het geheel 
niet indrukwekkend. Het meest frequent is samengaan van dysgenesicën in 
de atlanto-occipitale en hersenstamstreck met oligofrenie ( L I S T , D E R E Y -
MAEKER, M E R I O en RISACK, ACKERMAN en W O L F F ) . Bij misvormingen 
van het centrale zenuwstelsel wekt dit geen verbazing. Ook de oude waar-
nemingen bij autopsie van patiënten met epileptische syndromen (SOLBRIG, 
S O M M E R ) , zouden kunnen zijn gedaan bij individuen met een abnormaal 
aangelegd zenuwstelsel. 
Een dementie, pathogenetisch voortvloeiend uit progressieve obstructie-
hydrocephalus werd beschreven door K E C H T en ACKERMAN en W O L F F . 
Van de overige vermelde psychiatrische symptomen staan Schwer-
besinnlichkeit (BODECHTEL en G U I Z E T T I ) en omneveling (LINDGREN en 
OLSSON, RICARD en GIRARD) op de voorgrond. M C C O N N E L L en PARKER 
zagen een stuporeuze toestand; GUILLAUME zag initiaticfvcrlics, bradyki-
nesie en apathie, TAYLOR en CHAKRAVORTY namen apathie, negativisme, 
desoriëntatie en incontinentie waar. HUDSON en JOST spraken van een 
schizofreen beeld bij de misvorming van Klippel en Feil. 
Samenvattend kunnen wij zeggen, dat bij dysplasieën in de atlanto-
occipitale en hersenstamstreek slechts incidenteel psychische stoornissen 
voorkomen. De gevonden psychiatrische beelden kunnen worden gerang-
schikt in organische Psychosyndromen en syndromen samenhangend met 
een misvormd centraal zenuwstelsel (oligofrenie en epilepsie). Van onder-
geschikt belang zijn door organisch-cerebrale factoren geprovoceerde endo-
gene psychosen. 
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VI 
B A S I L A I R E I M P R E S S I E 
EN P S Y C H I S C H E S T O O R N I S S E N 
Nu wij hebben gezien, dat psychische stoornissen bij occipitale dysplasie 
en aanverwante misvormingen slechts zelden voorkomen, is het voor ons 
inzicht in de genese van de gedragsstoornissen interessant de literatuur na 
te slaan op psychiatrische afwijkingen bij secundaire vervormingen in het 
achterhoofdsgebied. Deze kunnen ontstaan onder invloed van de zwaarte­
kracht, wanneer de schedelbasis aan hardheid inboet en mogen derhalve 
met recht basiiaire impressies worden genoemd. In deze zin zullen wij de 
laatste term in het volgende hanteren. 
MCGREGOR (1948) gaf het volgende overzicht van ziekten, die tot in­
drukking van de schedelbasis kunnen leiden: 
a. De schedclbasis is betrokken in gegeneraliseerde osteoporotische pro­
cessen: 
1. osteomalacic, rachitis, seniele botatrofie; 
2. osteitis deformans Paget; 
3. renale rachitis en hyperparathyreoidie. 
b. Vervorming ontstaan door vertraagde en defecte verbening van het 
chondrocranium: 
1. osteogenesis imperfecta; 
2. osteochondrodystrofie; 
3. cretinisme; 
4. dysostosis cleidocranialis. 
с De schedelbasis is door lokale botdestructie verzwakt, bij voorbeeld door 
een tumor of ontsteking. 
d. De schedelbotten zijn abnormaal dun door chronische hydrocephalus. 
e. Door trauma: 
1. plotseling heftig trauma; 
2. multipele lichtere traumata (lasten op het hoofd en dergelijke). 
Wanneer wij afzien van dysostosis cleidocranialis daar wij betwijfelen of 
de vormafwijking van het occipitale bij deze ziekte steeds secundair is, kan 
op grond van de gepubliceerde gevallen zonder meer worden gesteld, dat 
de ziekte van Paget voor het leeuwendeel van de basiiaire impressies ver­
antwoordelijk is. 
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Volgens BULL et al. was SCHÜLLER (1911) de eerste, die de mogelijkheid 
opperde van het voorkomen van basilaire impressie bij de ziekte van Paget. 
De afwijking zelf was al veel eerder beschreven en afgebeeld. Een exem-
plarisch specimen kan men zien op afbeelding 5 van het proefschrift van 
G. VROLIK (1848), aan wie de misvormde schedelbasis overigens bij de 
beschrijving van zijn specimen pathologico-anatomicum was ontgaan. 
In 1913 wees LÉRI op circumscriptc osteitis deformans Paget van de 
schedelbasis. Met twee ziektegeschiedenissen lichtte hij zijn mededeling 
toe. Symptomen van de kant van het zenuwstelsel kunnen optreden, niet 
alleen door het toenemen in dikte van de schedelbotten maar ook door het 
groter worden van de botstukken. Een van de gevolgen is vernauwing van 
het foramen occipitale magnum. Hij zag deze inenging vooral in het fora-
mendeel gelegen tussen de condyli occipitales, die naar binnen stulpen. 
Eveneens in 1913 noemden PIERRE MARIE en LÉRI de kans op ver-
schijnselen door verhoogde intracraniële druk. LÉRI betitelde de vervor-
ming als platybasie: „On devrait dire qu'il y a abaissement total de la base 
du crâne sous le poids du cerveau, à l'exception du pourtour du trou occi-
pital, seule partie, qui soît soutenue. C'est cette pénétration qui caractérise 
surtout la „platybasie"." Het noemen van de term platybasie zou CHAMBER-
LAIN later een telkens herhaald verwijt bezorgen bij de lof, die hem wordt 
toegezwaaid voor het introduceren van het ziektebeeld in de Anglo-
Amcrikaanse literatuur. De gewraakte woorden luidden: „Basilar impres-
sion sometimes spoken of as platybasia." 
De ziekelijke veranderingen aan de beenderen leiden tot deformatie van 
het foramen magnum en vernauwing van de schedelopeningen voor bloed-
vaten en zenuwen. Voor LÉRI stond vast dat psychische stoornissen er een 
uitvloeisel van zijn. Op de aard van de psychische verschijnselen ging hij 
niet in. 
In 1932 kon D. SCHRIJVER uit de literatuur twintig gevallen verzamelen 
van psychosen bij morbus Paget. Een typische psychose als complicatie 
van de ziekte kon hij er niet in vinden. Hij meende op grond van eigen 
ervaring, dat de frequentie van morbus Paget relatief groot is bij psychia-
trische ziektebeelden. In zijn stuk maakte hij geen melding van afwijkingen 
aan de schedelbasis; basilaire impressie als gevolg van de botziekte werd 
door hem niet genoemd. Enkele afgebeelde Röntgenfoto's zijn helaas niet 
zó dat wij met zekerheid de vervorming kunnen aanwijzen, al zijn zij 
suggestief voor het bestaan van basilaire impressie. Een onderzoek van de 
hersenholten lijkt niet te zijn verricht, zodat wij niet zijn geïnformeerd 
over een mogelijk coïncideren van basilaire impressie, hydrocephalus en 
stoornis van psychische functies. 
Een differenticeldiagnostische bijdrage gaf D E VET (1939), toen hij 
opmerkte, dat bij morbus Paget van het os occipitale de botranden van het 
foramen magnum zijn verdikt in tegenstelling tot een „basilaire impressie" 
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als onderdeel van occipitale dysplasie, waar het os occipitale hypoplastisch 
is en de randen van het foramen magnum dunner zijn dan normaal. 
Na 1945 nam het aantal publikaties over de samenhang tussen de ziekte 
van Paget en vervorming van de schedelbasis met verschijnselen van de 
kant van het centrale zenuwstelsel snel toe. 
W Y C I S beschreef een ernstig neurologisch syndroom met doofheid, hoofd-
pijn, moeilijkheden met spreken, regurgitatic van gedronken vloeistof door 
de neus, onzekere gang, hemiparese rechts en hypesthesie van onderarm 
en onderbeen rechts. Suboccipitale decompressie leidde tot een goed thera-
peutisch resultaat. 
Een voor ons heel interessante ziektegeschiedenis is van de hand van 
GULLERE en BERTRAND (1945). Een vrouw van 63 jaar kreeg psychische 
detcrioratie; inertie, passiviteit, inenging van het belevingsveld, vcrlang-
zaming en vervaging van het denken en gestoorde herinnering van recente 
gebeurtenissen. Naast dit organische psychosyndroom had zij hallucinaties 
en achtervolgingsideeën. Zij beleefde sexueel te worden aangevallen op 
grond van cenesthetische genitale hallucinaties, had gehoorshallucinaties 
en vertoonde cchoverschijnselcn. Zij bracht haar klachten zonder veel 
emotie naar voren en zei spontaan heel weinig. Bij het lichamelijke onder-
zoek werd een kyphoscoliose, afwezigheid van de buikhuidreflexcn en 
spastische paraplegie van de benen gevonden. Subjectief bleek de sensibili-
teit van de benen ernstig te zijn gestoord. Afwisselend ervoer zij deze als 
dood, koud of warm. Door haar psychische toestand werd het sensibili-
teitsonderzock erg bemofilijkt. Patiënte had dysurie en obstipatie. Bilate-
raal was het gehoor verminderd. In de liquor werd een sterke dissociation 
albumino-cytologique geconstateerd. Schrijvers stelden de diagnose op 
paraplegie door médullaire compressie. 
Helaas missen wij in de ziektegeschiedenis het Röntgenonderzoek van 
schedelbasis en hersenholten. GULLERE en BERTRAND uitten het vermoeden, 
dat de gestoorde calciumstofwisseling had geleid tot psychische verschijn-
selen „auquel des perturbations du métabolisme du calcium et la calcifi-
cation des artères cérébrales pourraient ne pas être étrangères." De 
patiente zou worden voorgesteld aan de neurochirurg. Wat deze vond, 
vernemen wij niet. 
BULL (1947) vertelde als zijn ervaring, dat basilairc impressie bij de 
ziekte van Paget nogal eens voorkomt, aan de schedel op de zijdelingse 
Röntgenfoto's een paddestoelachtige contour geeft (mushroomaspect), doch 
slechts zelden door druk op centraal zenuwstelsel of zenuwen tot symp-
tomen leidt. 
Ettelijke casuïstische mededelingen zijn verschenen over morbus Paget 
met basilaire impressie en hydrocephalus (onder andere van R I S E R С.S.). 
GooDBODY en R O B E R T S (1950) beschreven in de Anglo-Amerikaanse 
literatuur een zesde geval van basilaire impressie bij morbus Paget. Tevens 
64 
hadden zij een hydrocephalus gevonden „undoubtedly caused by obstruc-
tion of the subarachnoid space in the incisura tentorii." 
BULL et al. (1959) onderzochten 64 patiënten met de ziekte van Paget 
en diagnosticeerden bij 20 van hen röntgenologisch een basilaire impressie. 
Naar hun mening is voor het stellen van de diagnose een zijdelingse 
Röntgenfoto van de schedel voldoende voor screeningsdoeleinden. Het 
klinische beeld als uiting van basilaire impressie bij morbus Paget, schets-
ten zij als gekenmerkt door hoofdpijn verergerend met hoesten, niezen of 
persen, onzekerheid bij het lopen ten gevolge van ataxie van romp en 
benen, stoornissen van de lange motorische en sensibele banen en ver-
hoogde intracraniële druk. Volgens hun ervaring hebben patiënten met 
neurologische symptomen een ernstigere basilaire impressie op de zijde-
lingse Röntgenfoto dan patiënten zonder neurologische verschijnselen. Ook 
zij waren van oordeel, dat een sterke graad van basilaire impressie al dan 
niet bij de ziekte van Paget, klinisch latent kan blijven. Als differentieel-
diagnostische mogelijkheden van het bovenbeschreven syndroom noemden 
zij vooral hypertensie (met hoofdpijn, duizeligheid en lichte ataxie) en 
trombose van de arteria basilaris, een hersenstamsyndroom tot gevolg 
hebbend. 
Reeds bij een milde vorm van de ziekte van Paget kan zich een basilaire 
impressie ontwikkelen. Blijkbaar kan de schedelbasis aan hardheid in-
boeten zonder radiologisch duidelijke afwijkingen aan de beenderen. Daar-
tegenover leidt een uitgesproken vorm van de ziekte van Paget niet steeds 
tot deformatie van de schcdelbasis. 
Wanneer in het verloop van de ziekte door basilaire impressie een ver-
hoogde intracraniële druk en hydrocephalus ontstaan, dachten zij zich deze 
veroorzaakt door invaginatie van de schedelbasis met vernauwing van de 
4e ventrikel en aquaduct. 
KATZENSTEIN-SUTRO en BOSCH-GWALTER (1960) zetten uiteen dat zich 
door verhoogde intracraniële druk naast stuwingspapillen, hoofdpijn en 
duizeligheid, psychische afwijkingen kunnen manifesteren. „Psychische 
Störungen verschiedener Art, die sich zur Paget-Psychose steigern können." 
De auteurs wezen nog op endocrinopathie bij morbus Paget: diabetes 
mellitus, diabetes insipidus, adipositas, acromegale symptomen en slaap-
stoornissen. De bekendste psychische afwijking bij de ziekte van Paget is 
een organische dementie, die moet worden gedifferentieerd van arterio-
sclerotisch hersenlijden en dementia senilis. De patiënten zijn immers veelal 
bejaard. De schrijvers achtten dementie en/of een organisch psychosyn-
droom de meest frequente psychische stoornissen bij de ziekte van Paget. 
In 3 van 25 gevallen zagen zij een op schizofrenie gelijkend beeld. Bij deze 
drie patiënten vermeldden zij nadrukkelijk het behoud van een goed affec-
tief rapport. 
MESSIMY et al. (1960) verrichtten een opmerkelijke observatie bij een 
vrouw van 54 jaar met recidiverende cornata, die zij in verband brachten 
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met morbus Paget van de schedel en een aanzienlijke basilairc impressie. 
Gedurende elk coma (11 maal binnen 2 jaar) traden sterke electro-
enccphalografische veranderingen op. Na decompressie tijdens een coma 
volgde direct verbetering en bleef recidici uit. 
Bij de eerste opneming had patiënte een sterk verlaagd bewustzijn met 
schommelingen in diepte, diffuse spierhypertonie en „tendance kataleptique 
aux membres supérieurs." Na het coma vertoonde zij nog incontinentia 
urinae en euforie. De tweede opname was gekenmerkt door een état con-
fusione! gevolgd door coma. De vierde opname werd voorafgegaan door 
bizarre handelingen en een état subconfusionel. Progressieve stupor ont-
wikkelde zich met daarna een coma van vier dagen. 
Door operatie werd de squama van het os occipitale weggenomen, het-
geen de arcus atlantis à vue bracht. 
Prodromen van de cornata waren hoofdpijn, braken, incontinentia 
urinae en psychische stoornissen, die een mengeling waren van onverschillig-
heid, euforie en tendens tot moria. Toenemende stupor ontwikkelde zich tot 
een coma. Differentieel-diagnostisch noemden zij „une psychose pério-
dique". 
Op het pncumcnccphalogram was de 4e ventrikel goed zichtbaar en 
profil, de aquaduct bleek volledig gestenoseerd, waar deze overging in de 
4e ventrikel; waarschijnlijk, zeiden zij, waren de andere ventrikels ver-
groot. 
Het resultaat van het electro-encephalografische onderzoek in en buiten 
de comateuze toestand, gaven zij gedetailleerd weer. 
Hun veronderstelling was dat door de basilaire impressie de liquor-
circulatie wordt geblokkeerd met als gevolg hydrocephalic. Deze wordt 
soms lang verdragen maar kan op een willekeurig moment decompen-
scren. Zij bevestigden het mechanisme, beschreven door GOODBODY en 
ROBERTS (1950) en in hetzelfde jaar door LAZORTHES en ANDUZE: „Le 
refoulement vers le haut des amygdales cérébelleuses fut constaté lors de 
l'intervention." Een belangrijke rol kenden zij toe aan de formatio reti-
cularis rond aquaduct en derde ventrikel. 
Na uitvoerige bespreking van de literatuurgegevens wezen GUARAI.DI en 
BORGHI (1963) op enkele interessante pneumenccphalografische uit-
komsten bij twee patiënten met de ziekte van Paget en geassocieerde 
psychische en neurologische stoornissen. In beide gevallen vonden zij een 
verwijding van de ventrikels. Zij stelden voor bij alle lijders aan morbus 
Paget het ventrikelsysteem te onderzoeken. 
De 62-jarige patiënte van CARAFFA (1965) vertoonde cen typisch 
akinetisch-mutistisch syndroom met mutisme, initiatiefarmoede, lakonick 
en emotie-arm reageren, vertraging van het psychische tempo, labiliteit 
van de aandacht en expressieloos gelaat; op een pneumencephalogram 
bleken de ventrikels symmetrisch diffuus verwijd te zijn. 
CARAFFA hield de pathogenetische vraag open bij Pagetici met psy-
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chische stoornissen. De veelvormigheid van de symptomen, de schaarsheid 
van de klinische gevallen en de zeldzaamheid, waarmede pathologisch-
anatomisch en neuroradiologisch onderzoek is verricht, maken het oplossen 
van het probleem moeilijk. Hij wilde de beelden in twee groepen indelen: 
één waarin een anatomisch substraat bestaat en één zonder. In de eerste 
groep plaatste hij de dementiële syndromen, in de tweede syndromen van 
Korsakow en andere exogene reactievormen. 
Een van de laatste bijdragen is van MAHOLDEAU en GILLOT (1966), die 
langs retrograde weg een flebogram maakten van de vena jugularis interna. 
Onder de schedelbasis werd een vernauwing van het vat gezien. Zij stelden 
zich voor, dat door de osteitis stenosering van de schedelforamina ontstaat. 
Verhoging van de intracranicle verneuze druk zou het gevolg kunnen zijn, 
zeker wanneer endoflebitis of veneuze hypertensie de afwijking compli-
ceren. Zij verrichtten dit onderzoek bij een reeds eerder door LOEPER en 
medewerkers (1965) beschreven patiënte, die recidiverend comateuze 
perioden doormaakte in samenhang met verhoging van de intracraniële 
druk. Soms bestond een „coma vigil". Neurologische verschijnselen ont-
braken geheel. Vermeld zij dat de onderzoekers bij lumbaalpunctie geen 
verhoogde druk vonden en slechts enkele druppels liquor verkregen. 
Wanneer in het verloop van de ziekte van Paget een dementie optreedt, 
wordt gewoonlijk het eerst gedacht aan arteriosclerotische encephalopathie, 
die de osteitis dikwijls blijkt te vergezellen. Daar de ziekte bovendien 
meestal op gevorderde leeftijd debuteert kan het nodig zijn differentieel-
diagnostisch onderscheid te maken tussen morbus Paget en seniele demen-
tie. Wij zijn geneigd veel waarde te hechten aan de klinische ervaring van 
PIERRE MARIE en LÉRÍ, dat psychische verschijnselen bij deze ziekte 
gevolg kunnen zijn van verhoogde intracraniële druk. Men besluite niet te 
snel tot de diagnose arteriosclerotische dementie, zeker niet als tevens 
osteitis deformans wordt gevonden. 
Het beste overzicht van psychische stoornissen bij morbus Paget gaven 
ons inziens KATZENSTEIN-SUTRO en BOSCH-GWALTER met een driedeling 
van de syndromen in organisch-demente beelden, andere organische 
Psychosyndromen en psychosen, die zij beschreven als op schizofrenie 
gelijkend, doch met behoud van een goed affectief rapport. MESSIMY c.s. 
spraken van „état confusioncl" en stupor, CARAFFA en LOEPER noemden 
het klinische beeld akinetisch mutisme en coma vigil. 
Men kan voorlopig stellen, dat organisch-psychiatrische syndromen bij 
osteitis deformans Paget pathogenetisch op zeer verschillende manieren tot 
stand kunnen komen, ook zonder sclerotisch veranderde vaten. Ruimte-
beperking binnen het neurocranium, mechanische prikkeling van de hersen-
schors, gestoorde arteriële en veneuze circulatie door inenging van de 
schedelforamina en misschien de gestoorde calcium-stofwisseling kunnen 
als conditionerende momenten worden aangewezen. Naar onze mening is 
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de vormverandering van de schedelbasis met mechanische beïnvloeding 
van hersenstam en liquorcirculatie een ziekmakende factor, die misvorming 
en vervorming van de schedelbasis gemeen hebben en die in beide gevallen 
tot onderling sterk gelijkende psychiatrische beelden kan voeren. De meest 
spectaculaire, wellicht tevens ingrijpendste en tot nu toe het gemakkelijkst 
voor onderzoek toegankelijke complicatie is hydrocephalus. 
VII 
D Y S P L A S I E IN DE A T L A N T O - O C C I P I T A L E EN 
H E R S E N S T A M S T R E E K EN H Y D R O C E P H A L U S 
Nu wij gezien hebben dat zich bij misvormingen in het craniovertebrale 
grensgebied organisch geconditioneerde psychiatrische tocstandsbeclden 
voor kunnen doen, rijst de vraag of bij deze dysplasieën elders in het 
centrale zenuwstelsel secundaire veranderingen volgen, die een relatie 
kunnen hebben met de psychische alteratie. Men kan denken aan mecha-
nische invloeden op de hersenstam en aan verstoring van circulatoire ver-
houdingen. Wat ons echter in een aantal ziektegeschiedenissen het meest 
opviel, is de aanwezigheid van hydrocephalus. 
Wij geloven in het gelijk van alle schrijvers, die stellen dat een occipitale 
dysplasie niet zonder meer tot neurologische of psychiatrische ziektetoe-
standen behoeft te leiden. Hetzelfde geldt voor atlas-assimilatie, de mis-
vorming van Klippel en Feil en de afwijking van Arnold-Chiari. Wat zich 
klinisch manifesteert zijn complicaties, die desalniettemin in laatste instantie 
wel degelijk samenhangen met misvorming van botten, hersenvliezen, 
bloedvaten of centrale zenuwstelsel. De ziektebeelden zelf zijn naar onze 
mening vrijwel steeds multi-conditioncel bepaald. 
Wanneer zich bij dysplasieën in het atlanto-occipitale gebied gedrags-
stoornissen voegen, zouden wij een belangrijke plaats willen inruimen aan 
obstructiehydrocephalus, daar wij vermoeden dat hydrocephalus dan een 
ziekmakende factor van de eerste orde kan zijn, terwijl de klassieke 
symptomen van verhoogde intracraniële druk kunnen ontbreken. 
De oude theorieën over de genese van occipitale dysplasie en de mis-
vorming van Arnold-Chiari pleitten reeds voor een veelvuldig optreden 
van hydrocephalus als complicatie. ROKITANSKY, steunend op het werk van 
FODERE en MALACARNE, was van mening dat indrukking van de schedel-
basis kan voortvloeien uit hydrocephalic. Door de zwaarte van het water-
hoofd met dunner worden van de uiteengedrukte schedelbotten, zou de 
wervelkolom zich in de schedelbasis boren ter plaatse van de condylaire 
streek. CHIARI gaf zijn publikatie de titel mee: „Uebcr Veränderungen des 
Kleinhirns infolge von Hydrocéphalie des Grosshirns." 
Geleidelijk zijn de meeste onderzoekers tot de overtuiging gekomen, dat 
de relatie tussen hydrocephalus en misvormingen in de achterhoofdstreek 
van andere aard is. Wij zullen ons daarom verdiepen in de vraag hoe 
misvormingen van os occipitale en omgeving tot impedimenten in de 
liquorcirculatie kunnen leiden. Wij gaan daarbij uit van de vigerende 
69 
voorstelling over produktie, circulatie en resorptie van de liquor cere-
brospinalis. 
Heel lang is de ontstaanswijze van hydrocephalus bij een geïsoleerde 
occipitale dysplasie niet zo erg duidelijk geweest. In 1951 drukten COSSA 
et al. zich in klare taal uit: Hydrocéphalie bij basilaire impressie is gemak-
kelijk te begrijpen uit het omhoogdrukken van de aquaduct. Zij wezen op 
drie verschillende processen: een langzaam toenemende aquaductafsluiting 
voert tot hydrocephalus met op een gegeven ogenblik decompensatie en 
klinische symptomen, door dezelfde oorzaak kan een intermitterende 
obstructiehydrocephalus optreden of door arachnitis in de achterste 
schedelgroeve tengevolge van een mechanische ontstekingsprikkel raken de 
foramina van Luschka en Magendie in het dak van de 4c ventrikel ge-
blokkeerd. 
LAZORTHES en ANDUZE (1953) beschreven een ander mechanisme. De 
dystopischc pars basilaris van het os occipitale belemmert de liquorpassage 
in de laterale hoek van de cisterna magna. Door liquorstuwing in de cis-
terne worden de kleine hersenen naar voren en omhoog gedrongen in de 
richting van de reeds bedreigde afvoerweg voor de liquor, waardoor de 
blokkade een volledige wordt. Zij zagen bij lumbale pncumenccphalografie 
een enorme vcrwijding van de grote cisterna, de lucht passeerde naar de 
ventrikel en niet naar de arachnoidale ruimte boven de grote-hersen-
hemisferen. Zij achtten het onjuist bij een dergelijke cisterneblokkering van 
hydrocephalus communicans te spreken. Doordat nog enige liquorresorptie 
mogelijk blijft in de arachnoidale scheden van de spinale zenuwen kan 
naar hun mening nog gedurende geruime tijd een zekere evenwichtstoestand 
bewaard blijven tussen liquorproduktie en resorptie. 
Tengevolge van misvorming van de hersenstam en typen van occipitale 
dysplasie waarbij de benige omlijsting van het foramen magnum relatief 
hoger komt te liggen dan normaal of een combinatie van beide, kan de 
belangrijkste communicatieweg voor liquor tussen 4e ventrikel en grote 
cisterne onder het niveau van het foramen magnum gesitueerd raken. Een 
obstructie ter hoogte van het achterhoofdsgat kan dan hydrocephalus 
veroorzaken doordat de cerebrale liquor wel naar het wcrvelkanaal kan 
passeren, doch niet meer van daaruit naar de arachnoidale ruimte in de 
schedel, waar de liquor voor het grootste gedeelte wordt gcresorbeerd. Een 
dergelijke constrictie is bij dysgencsieën in dit gebied bepaald niet denk-
beeldig. In het foramen magnum kunnen de condyli occipitales immers als 
onderdeel van dysplasie van de partes laterales ossis occipitalis naar binnen-
hoven verplaatst zijn en het foramen zadelvormig vernauwen. Uit metingen 
is gebleken dat in die gevallen de totale oppervlakte van de opening 
eveneens verkleind is. Langs de rand kunnen abnormale botlijsten (men 
denke ook aan de zogenaamde manifestatie van een occipitale wervel) 
een verenging bewerken. De dens epistrophei, zelf soms lordotisch, kan 
bij atlanto-epistropheale subluxatie of atlas-assimilatie een té ruime plaats 
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in het achterhoofdsgat opeisen. Aan de dorsale zijde zijn ook in een wijd 
foramen magnum ettelijke malen transversaal verlopende durabanden 
gevonden, die arachnoidale ruimte en centraal zenuwstelsel afsnoeren. De 
achterste atlasboog wordt eventueel tot een drempel op de craniovertebrale 
grens door subluxatie in het atlanto-occipitale gewricht, subluxatie-rotatie-
stand bij halfzijdige atlas-assimilatie of gebrekkige uitgroei, al dan niet te 
zamen met een spina bifida atlantis (o.a. L I S T , FAY, ROUSSEAUX). Ver-
anderingen van de leptomcningen, die imponeren als ontsteking, zijn fre-
quent en kunnen de arachnoidale ruimte afsluiten voor de liquorcirculatie. 
De misvorming van Arnold en Chiari heeft veel pennen in beweging 
gebracht. CHIARI (1896) schreef het ontstaan van de cerebellummisvor-
ming niet zonder meer toe aan hydrocéphalie met een louter mechanische 
invloed op het cerebellum. Door de druk van de uitgezette grote-hersen-
hemisferen, gecombineerd met een verminderde groei van de schedel en 
subnormale ontwikkeling van het tentorium, zou de dysplasie van het 
cerebellum tot stand komen als een ontwikkelingsanomalie met meer dan 
één oorzaak. 
Van QUINCKE (1906) stamt de theorie, later ook door VAN HOUWENINGE 
GRAFTDIJK overgenomen, dat de cerebellumtongen bij de misvorming van 
Arnold-Chiari als een prop in het foramen magnum liggen, de subarach-
noidale communicatie tussen schedel- en wervelholte bemoeilijken en het 
achterhoofdsgat tijdelijk of blijvend kunnen afsluiten indien de intracra-
niële druk toeneemt. Bij kadavers met spina bifida en hydrocéphalie spoot 
QUINCKE lumbaal Bcrlijns blauw in en zag, dat de kleurstof wél in de 
ventrikels verscheen, doch niet aan de convexiteit van de grote-hersen-
hemisferen. Hij wist, dat langs dezelfde weg purulente ontstekingen worden 
voortgeleid van een geïnfecteerde spina bifida uit. De ventielwerking van de 
cerebellaire tongen was voor VAN HOUWENINGE GRAFTDIJK evident. De 
ervaringen van CORNELIA D E LANGE indachtig, wilde hij, indien de mis-
vorming van Arnold-Chiari bestond, daar niet zonder meer de hydro-
cephalus aan toeschrijven. Zij vond namelijk door pathologisch-anatomisch 
onderzoek van vier kinderen met niet-gcopereerde spina bifida steeds 
hydrocephalus met als oorzaken: misvorming van het caudale deel van 
aquaduct en 4e ventrikel, een cyste uitgaande van het dak van de midden-
hersenen, compressie van de aquaduct tengevolge van een veneuze vaatano-
malie en afsluiting van de aquaduct door een gliamembraan. 
Uit de publikatic van RUSSELL en DONALD (1935) is duidelijk geworden, 
dat bij de misvorming van Arnold-Chiari de 4e ventrikel met plexus 
chorioideus onder het niveau van het foramen magnum ligt. De obstructie-
hydrocephalus ontstaat door afsluiting van de liquorweg van wervelkanaal 
naar schedelholte toe en niet omgekeerd. De argumenten had QUINCKE al 
geleverd, doch hij interpreteerde deze in andere zin daar hij nog onvol-
doende op de hoogte was van de structuur van het dak van de 4e ventrikel, 
getuige de afbeelding in zijn studie. 
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De dikke, gelatineuze en opmerkelijk vaatrijkc meningen hebben de 
aandacht getrokken van RUSSELL en DONALD, evenals de gebrekkige uit-
groei van kleine hersenen, corpora quadrigemina en hersenstam in midden-, 
achter- en nahersengebied. 
LICHTENSTEIN verdedigde zijn tracticthcorie om het ontstaan van de 
misvorming van Arnold-Chiari te verklaren. Door fixatie van medulla 
spinalis, vliezen of wortels wordt aan het centrale zenuwstelsel getrokken, 
wanneer het ruggemerg en zijn benige kapsel met verschillende snelheid 
groeien tijdens de ontwikkeling van het embryo. Omdat het ventrale deel 
van het ruggemerg minder wordt geremd in zijn ascensus dan de dorsale 
partij, komt het tot een inwendige desorganisatie van de nervale structuur. 
De middenhersenen worden eveneens gerekt en de aquaduct wordt als het 
lumen van een elastische slang dichtgetrokken. De hydrocephalus zou ver-
antwoordelijk zijn voor de cerebellaire „drukconus". 
Erg waarschijnlijk is deze tractietheorie niet meer. VAN HOYTEMA 
rekende er in 1956 nog eens grondig mee af. Het staat wel vast, dat bij de 
misvorming van Arnold- Chiari dikwijls een geassocieerde misvorming van 
en rond de aquaduct aanwezig is (gevorkt lumen, gliosis, sténose, af-
sluitende membranen, cyste, vaatanomalie), dat rond na- en achterhersen-
structuren verdikte, adhérente en sterk gevasculariscerde leptomeningen 
worden gevonden, dat de 4e ventrikel kan worden dichtgedrukt door de 
cerebellaire tongen (INGRAHAM en SCOTT, 1943) en dat gemakkelijk af-
sluiting van de arachnoidale ruimte optreedt tijdens processen, die zich 
voordoen als arachnitis. Op de misvorming van Dandy-Walker als oorzaak 
van obstructiehydrocephalus gaan wij hier niet verder in, daar zij onver-
brekelijk samenhangen. Wel zij gememoreerd dat in het dak van de 4e 
ventrikel varianten kunnen bestaan in de foramina. Wanneer een of twee 
openingen niet doorlaatbaar zijn, kan dit predisponeren tot een stoornis in 
de liquorcirculatie. 
Uit het voorgaande moge blijken, welk een bonte reeks van condities 
bestaat, waardoor de liquorstroom ergens weerstand ondervindt hetzij 
primair, hetzij - wat hier aan de orde is - als klinisch latente afwijking 
met een weliswaar gecompenseerde functie, die echter door een bijkomende 
factor of stoornis in ziekte kan decompenseren. 
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Vili 
S A M E N H A N G TUSSEN O B S T R U C T I E H Y D R O C E P H A L U S 
EN P S Y C H I S C H E S T O O R N I S S E N 
Wanneer een obstructichydrocephalus psychiatrische verschijnselen kan 
veroorzaken, ligt het in de lijn der verwachting dat de literatuur daar 
gegevens over bevat. Het selecteren van de studies over dit onderwerp uit 
oudere geschriften wordt in niet geringe mate bemoeilijkt door de naar 
huidige inzichten gebrekkige diagnostiek, die destijds niet kon profiteren 
van inmiddels ontwikkelde neuroröntgenologischc onderzoekmethoden. 
Nosologisch was hydrocephalus een eenheid, gekenmerkt door een grote 
hersenschedcl en/of grote hersenkamers. 
Nog in 1928 waarschuwde HAHN voor het diagnosticeren van hydro-
cephalus door af te gaan op de uitwendige schedelvorm en -grootte: 
„Grosse rhachitische Schädel beweisen nichts; es kann sich bei ihnen nor-
maler Liquordruck und röntgenologisch normale Ventrikel finden." Hij 
meende dat de klinische verschijnselen in de vorm van psychische stoor-
nissen tengevolge van hydrocephalus althans voor een deel zijn terug te 
voeren op verhoogde intracraniële druk. Dit hield bij hem echter niet in, 
dat deze drukverhoging zonder meer tot psychische verschijnselen zou 
moeten leiden. 
Al te dikwijls werd en wordt aan beroemde personen een hydrocephalus 
toegeschreven. VAN HOUWENINGE GRAFTDIJK noemde Napoleon I, Von 
Beethoven, Schopenhauer, Godfried Keller, Helmholz en Rubinstein. Bij 
hen was steeds duidelijk sprake van een hydrocéphale schedelbouw. Men 
mag een grote hersenschedcl niet verwarren met een hydrocephalus, schreef 
VAN HOUWENINGE GRAFTDIJK. 
De ervaring had HENRI CLAUDE (1913) al geleerd, dat een chronische 
hydrocephalus met „accès périodiques" zich kenbaar kan maken door 
pseudomigraineuze aanvallen of periodieke psychische stoornissen, doch 
in andere gevallen geheel symptoomloos kan verlopen. De psychotische 
buien worden gekenmerkt door excitatie, gezichts- en gehoorshallucinaties. 
Deze laatste bleven bij een patiënt van hem bestaan ondanks een opge-
treden volledige doofheid. 
Ook MISCH (1914) was getroffen door de wisseling van de verschijn-
selen. Hij verklaarde ze „durch fortwährende Druckoszillationen, denen 
klinische Exazerbationen und Remissionen entsprechen." 
Defecten in de intellectuele vermogens zijn frequent bij hydrocephalus. 
De graad van de hydrocephalic en de mate van het verstandelijke tekort 
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komen niet overeen. Tussen lichamelijke en psychische symptomen bij 
hydrocephalus kon MISCH evenmin verband ontdekken. Naar zijn over-
tuiging waren de intelligentiedcfecten veelal niet het gevolg van de hydro-
cephalus maar een geassocieerd syndroom met dezelfde basale pathologie. 
Over de pathologie, die aan de processen ten grondslag ligt, blijkt weinig 
bekend te zijn geweest. 
Eveneens uit 1914 is een publikatie van ROSENTAL, die had bemerkt, dat 
zich bij organische hcrsenziekten, vooral bij multipele sclerose, psychotische 
toestandsbeclden kunnen voordoen, die precies op schizofrenie gelijken. Als 
voorbeeld gaf hij de ziektegeschiedenis van een man van 28 jaar met een 
fasischc psychose. De ziekte was begonnen met hoofdpijn en loopstoor-
nissen. De intracraniële druk bleek chronisch verhoogd zonder duidelijke 
oorzaak. Er bestond een nystagmus. Differentieeldiagnostisch noemde hij 
hydrocephalic en cercbellumtumor of in ieder geval een organische intra-
craniële ziekte met verhoogde druk, begeleid door psychotische stoornissen 
ten tijde van de maximale drukverhoging. 
De ziektegeschiedenissen van BLUMENTHAL (1921) zijn zeer instructief. 
Over hydrocephalus wordt nog gesproken als ware het een nosologische 
eenheid. Behartigenswaardig is de volgende uitspraak: „Zu diesen hydro-
cephalen Psychosen würde dann vielleicht ein Teil jener bisher „schizo-
phrene Prozesse" genannten Psychosen zu rechnen sein, die wegen des 
Ueberwiegens katatoner Symptome bisher fälschlich zur Dementiaprae-
cox-Gruppe gerechnet wurden und dadurch wieder den Begriff der Demen-
tia praecox verwischten und unklar machten." De psychosen bij hydro-
céphalie rangschikte hij naar vorm onder de exogene reactietypen van 
Bonnhoeffer: schemer- en stuportoestanden, katatone syndromen, para-
noide beelden, angstige opwinding en dergelijke. 
Diagnostische vooruitgang blijkt uit de titel, die KLEIN (1936) aan zijn 
stuk meegaf: „Psychische Störungen bei encephalographisch nachgewiese-
nem Hydrocephalus." Hij vond in twee jaar tijds op 3176 patiënten twaalf-
maal het samengaan van psychische stoornissen en hydrocephalus. Hij 
sprak van hydrocéphale psychose. De neuroradiologische diagnostiek ging 
helaas nog niet verder dan „Erweiterung der Hirnkammern". De symp-
tomen van de psychosen waren stoornissen van de slaap-waakregulatie, 
concentratiezwakte, aandachts- en geheugenstoornissen, andere lichte tot 
zware bewustzijnsstoornissen en gebrek aan initiatief (Regungsmangel). 
Pathogenetisch zag hij een samenhang met drukwisselingcn binnen de 
hersenen. 
De patiënt van MEYER (Platybasia: report of a case, 1944) had een 
symmetrische hydrocephalus. Bij operatic werd een forse cyste, ± 25 cc 
heldere vloeistof bevattend, in de cisterna magna gevonden. Als psychische 
stoornis vermeldde hij beschadiging van het geheugen. 
LAFON, GROS en ENJALBERT (1950) noemden als klinische manifestaties 
van „latente" hydrocephalus: epilepsie, endocrien-vegetatieve syndromen, 
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petite neurologie, psychiatrische syndromen. „Leur Symptomatologie peut 
bien souvent n'être que psychiatrique." De psychische stoornissen ver-
deelden zij in twee groepen: paroxystische of cyclische en permanente. De 
permanente stoornissen uiten zich vooral in de intellectuele sfeer en in 
afneming van de activiteit. 
Opmerkelijk zijn de ervaringen van POUYANNE et al. (1950), die een 
vrouw van 49 jaar met verhoogde intracranicle druk en een dementie 
onderzochten. Tijdens vertriculografie via een occipitaal boorgat werd 
spontaan zowel bij inbrengen van de naald in de arachnoidale ruimte als in 
de ventrikel lucht aangezogen. Er was een grote symmetrische hydro-
cephalus. Diagnose: globale cerebrale atrofie. Aanwezige cerebellaire ver-
schijnselen konden niet worden verklaard. De autopsie bracht een cysteus 
astrocytoom van de vermis aan het licht. In hun woorden luidt de moraal: 
„Surtout en raison des troubles mentaux que l'on pense irréversibles, on 
décide l'abstention chirurgicale, et la malade, s'enfonçant de plus en plus 
dans le gâtisme et le coma, meurt au bout d'une quinzaine de jours." 
GUILLAUME en ROGÉ (1950) zagen als psychische Symptomatologie bij 
„chronische hydrocephalus": vertraagde verstandelijke ontwikkeling, bra-
dypsychisme, karakterstoornissen met op de voorgrond wispelturigheid, 
prikkelbaarheid en impulsief gedrag. Van drukrcgulerendc ingrepen zagen 
zij duidelijke verbetering, met name in affectiviteit en constructieve activi-
teit. 
VERBIEST (1952) vermeldde als psychische afwijkingen bij hydrocepha-
lus: geretardeerde geestelijke ontwikkeling, traag reageren, emotionele 
instabiliteit, intentionele armoede en stoornissen in het maatschappelijke 
aanpassingsvermogen. Als neuro-endocricnc en neurovcgctatieve syndromen 
somde hij op: vetzucht, dystrophia adiposogenitalis, genitale afwijkingen 
onder andere macrogenitosomie, acromegalie, megacolon, glycosurie, dia-
betes insipidus en slaapstoornissen. 
Iets als een ziektebeloop lezen wij in een artikel van LAZORTHES (1954). 
In een eerste fase geeft de gestoorde liquorcirculatie klinische verschijn-
selen, doch daarna kan een evenwichtstocstand worden bereikt, waardoor 
klinisch een „latente fase" inzet met langzaam toenemende ventrikel-
verwijding en psychische verschijnselen (bradyfrenie, karakterverande-
ringen, „psychoses caractérisées") of ncuro-endocriene verschijnselen. Gro-
te ventrikels kunnen worden gevonden zonder dat verhoogde intraventricu-
laire druk bestaat. Een derde fase breekt aan wanneer door een klein 
trauma, inspanning, ventrikelpunctic of intercurrente ziekte decompensatie 
optreedt. Dergelijke beelden ontstaan niet alleen bij misvormingen in het 
occipitovcrtcbrale overgangsgebied, doch kunnen ook het gevolg zijn van 
arachnitis adhesiva aan de schcdelbasis of een postmeningitische cisternitis. 
Voor KEHRER (1955) was de relatie tussen hydrocephalus en psychische 
stoornis een pluriforme. Als psychische syndromen noemde hij oligofrenie, 
karakterveranderingen en psychosen met manisch coloriet en parafrene 
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trekken. Hij achtte een samenhang mogelijk tussen cyclisch optredende 
liquorstuvving en de nogal eens recidiverende psychose. 
ROTACH (1961) merkte op, dat bij identieke pneumencephalografische 
uitkomsten velerlei klinische tableaus zijn beschreven. Wanneer hij van 
zijn onderzoek alle patiënten met een hydrocephalus na een organisch 
proces, met epileptische verschijnselen, neurologische afwijkingen of een 
organisch psychosyndroom uitsloot, hield hij een reeks van 7 patiënten 
over met vooral stoornissen in de Antriebsfähigkeit en de stemming, onver-
mogen weerstand te bieden aan driftmatige impulsen en stemmingswisse-
lingen en een niet-zinvol gerichte overmatige activiteit. 
Niet genoeg kan de nadruk worden gelegd op het bij volwassenen be-
staan van hydrocéphale toestanden, die pathogenetisch een obstructie-
hydrocephalus zijn, lange tijd symptoomarm kunnen blijven en niet de 
bekende verschijnselen van verhoogde intracraniële druk vertonen. THIÉ-
BAUT en DAUM vestigden daar in 1945 voor het eerst de aandacht op. 
Revolutionair zijn de ervaringen van HAKIM en ADAMS (1965), die drie 
patiënten met een hydrocephalus, gekenmerkt door een progressief neuro-
logisch syndroom en psychische stoornissen zonder drukverhoging, ope-
reerden en een niet verwachte klinische verbetering zagen. Het doel van 
hun publikatie was te waarschuwen voor het misverstand een dergelijke 
hydrocephalus te diagnosticeren als posttraumatische encephalopathie, pre-
seniele of seniele dementie. Als nieuwe theoretische overweging introdu-
ceerden zij de stelling, dat de uitzettende kracht binnen de ventrikels niet 
zozeer een functie is van de intraventriculaire druk als wel van het produkt 
van de druk en de oppervlakte, waar deze op aangrijpt (wet van Pascal). 
Hoe groter de ventrikel des te meer zal 'n relatief lagere druk nog schadelijk 
kunnen werken. De psychische stoornissen zijn te rangschikken onder het 
akinetisch-mutistisch syndroom. Het principe volgens hetwelk de door druk 
teweeggebrachte schadelijke werking toeneemt met de ventrikelopper-
vlakte, noemden zij het „hydraulic press-effect." Na sterk gedementeerd te 
zijn herstelden de patiënten door een shuntoperatie. Althans enkele zieken 
uit de groep van de onder „preseniel dement" gekatalogiseerden kunnen 
volgens hen worden geholpen door juiste diagnose en behandeling. 
Stoornissen van het geheugen, traagheid en schaarsheid van gedachte en 
handeling, onstabiele gang en niet-bewuste incontinentie beschouwden zij 
als kardinale symptomen. De innerlijke psychische activiteit leek verarmd. 
Dikwijls was er een lichte nystagmus. Neurologische afwijkingen, indien 
aanwezig, zijn sterker uitgesproken aan de benen dan aan de armen. Frap-
pant was het snelle herstel na shuntoperatie, zelfs als reeds een jaar inva-
liditeit bestond. Differentieel-diagnostisch vermeldden zij prcscnicle de-
mentie, dementia paralytica, chronische slaapmiddelintoxicatie, hersen-
tumor en depressie. 
In 1966 had ADAMS 9 gevallen verzameld van normotone hydrocéphalie, 
die na een shuntoperatie in enkele dagen tot weken dramatisch waren ver-
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beterd. Hij beschreef hoc na een eerste fase van vergeetachtigheid, armoede 
aan denkinhouden en motoriek, verminderd spreken, verlies van spontani-
teit, onverschilligheid, inertie, bradypsychismc, gebrek aan aandacht en 
incontinentia urinae zonder blijken van gegeneerd zijn, een volgende fase 
kwam met lange, stille, bewegingloze perioden, die konden lijken op kata-
tonie of beginnend Parkinsonisme, monosyllabisch spreken en het reageren 
op aanspreken met andere activiteit dan een verbaal antwoord. Ten slotte 
ging het klinische beeld over in een stuporcuzc toestand met grijp- en zuig-
reflexen, pathologische voetzoolreflcxen en eventueel coma. De loopstoor-
nissen konden aanvankelijk het best worden gekarakteriseerd als een lichte 
onzekerheid. Later volgde grovere ataxie van de loopmotoriek. Na operatie 
bleken de psychische stoornissen sneller reversibel dan de neurologische. 
De liquordruk was bij onderzoek vaak normaal. Zij namen 180-200 milli-
meter lumbaal als grens. 
Ook DELONG en SCHNEIDER (1966) waren van mening, dat een normale 
liquordruk geen garantie biedt voor de aanwezigheid van een normale 
liquordynamiek. 
Volgens de ervaring van HOGAN en WOOLSEY (1966) verdwijnen neuro-
logische symptomen tengevolge van een normotone obstructiehydrocepha-
lus gewoonlijk geheel na aanbrengen van een ventriculo-atriale shunt, zelfs 
als de symptomen jaren bestaan. Op het electro-encephalogram was nogal 
eens een ernstige gegeneraliseerde dysritmie te zien. Een dementie was dan 
klinisch steeds aantoonbaar. Deze ontbrak bij hydrocephalus met een 
normaal electro-enccphalogram. 
MCHUGH (1966) wees op de mogelijkheid van een partiële obstructie 
van de liquorcirculatie, leidend tot het beeld van een communicerende 
hydrocephalus. Door de leeftijd, het langzaam toenemen van de persoon-
lijkheidsafbraak, het ontbreken van lateraliserendc symptomen en de inter-
ne hydrocephalus, lijkt het klinische beeld op een presenielc dementie. Hij 
hechtte veel waarde aan het arteriogram, dat bij obstructiehydrocephalus 
een naar boven verplaatste arteria cerebri anterior laat zien met een ronde 
open knie als om een opgezwollen ventrikel. Remitteren van de psychia-
trische symptomen, de aanwezigheid van apathie met verwardheid, brady-
psychismc en monosyllabische, reactieve spraak en loopstoornissen, achtte 
hij diagnostisch van groot belang. Na lumbaalpunctie zag hij de psychische 
toestand sterk verbeteren. De diagnose preseniele dementie kan zo voor de 
hand liggen, dat „it makes one pause to wonder how many other patients 
with hydrocephalic dementia are in mental hospitals under the guise of 
Alzheimer's disease." 
Als karakteristieke trekken die de argwaan van de medicus moeten 
wekken, noemde hij: remissies in het klinische beeld, apathie en inertie, 
vooral indien deze vroeg in het verloop optreden, stijf-onhandig lopen of 
dementie met lichte spastische paraparese, het snel verschijnen van grote 
ventrikelbeelden, het ontbreken van perifere lucht bij contrastonderzoek 
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van de hersenholten, een gestrekte arteria cerebri anterior op het arterio-
gram en verbetering van de symptomen na aflaten van liquor. 
Wanneer wij het beschrevene trachten te ordenen, kunnen wij de ge-
signaleerde symptomen en syndromen groeperen als oligofrenicën en dc-
mentieën, andere organische Psychosyndromen, psychosen en psychopathise-
ringstoestanden. Het is niet onze bedoeling deze beelden uitvoerig te be-
spreken. Enkele opmerkingen volgen voor zover die ons belangrijk lijken 
voor ons onderwerp als geheel. 
MISCH benadrukte al het gebrek aan correlatie tussen de ernst van de 
hydrocephalus en de graad van oligofrenie. Al veel vroeger werd gesteld, 
dat een lichte tot matige hydrocephalus en een goed verstand niet onver-
enigbaar zijn, doch wij weten weinig over de gebruikte criteria voor het 
diagnosticeren van de hydrocephalic, haar Pathogenese en de resulterende 
functiestoornis van het centrale zenuwstelsel. Voor wie multi-conditioneel 
denkt over psychopathologische vraagstukken behoeft het geen betoog, dat 
optimaal intelligent functioneren niet louter samenhangt met de grootte 
van de ventrikels en evenmin, dat iedere schadelijke factor zich terstond 
zou moeten wreken op het niveau van het verstandelijke denken. Niet 
genoeg is naar voren gebracht, dat zeker bij obstructiehydrocephalus naast 
een eventueel verhoogde intraventriculairc druk andere pathogène factoren 
werkzaam zijn. Een gebrekkig aangelegd zenuwstelsel zal daar een zeer 
belangrijke van kunnen uitmaken. In verband met het onderwerp van deze 
studie: defectueuze vormen van een deel van het centrale zenuwstelsel en 
zijn kapsels, bedenke men, dat bij het ontstaan van obstructiehydrocephalus 
als gevolg van dysplasieën in het atlanto-occipitale en hersenstamgebied, 
een wellicht niet gaaf gevormde centraal-nerveuze structuur wordt getrof-
fen. Men mag dit van de andere kant niet als vaststaand aannemen. Een 
misvormde kapsel kan een goed functionerend orgaan omvatten, doch 
storen in zijn functie. Het is soms verbazingwekkend hoc bij enorme hydro-
céphalie nog een stuk persoonlijkheidsontplooiing mogelijk blijkt of bij 
voortgeschreden ontwikkeling van de persoonlijkheid, handhaving van het 
bereikte niveau. De relatie tussen oligofrcnie/dementie en hydrocephalus 
is allerminst eenvormig. 
De ontwikkeling van dementie als gevolg van obstructiehydrocephalus 
is zo bekend, dat de klinicus gevaar loopt zich in verworven denkpatronen 
te verstrikken. Preseniele dementie blijft naar onze mening buiten de 
sectiekamcr een moeilijk met zekerheid te stellen diagnose. Normotone 
obstructiehydrocephalus, hydrocephalus door partiële obstructie en de 
diagnose „dementie" zijn diagnostische voetangels. De ervaringen van 
HAKIM, ADAMS en MCHUGII spreken duidelijke taal. 
Organische Psychosyndromen in gelarvccrde of volontwikkelde vorm 
zijn door vele auteurs beschreven. Zwakte van aandacht en concentratie, 
afnemen van de psychische activiteit, verlies van spontaniteit, intentionele 
armoede, bradypsychisme en inertie, kan men in de ziektegeschiedenissen 
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terugvinden. Hoewel het op zichzelf polyvalente, weinig specifieke symp-
tomen zijn, verwijzen zij in onderlinge samenhang naar een ziekelijke 
functieverandering van de hersenen. 
Dezelfde algemene betekenis kunnen wij toekennen aan de persoonlijk-
heidsveranderingen, die wij aanduiden als psychopathiseringstoestanden. 
Wat schematisch als karakterverandering wordt vermeld, blijkt meer expli-
ciet te bestaan uit labiliteit van de stemming, emotionele instabiliteit, on-
vermogen driftmatige impulsen te reguleren, overgrote ontvankelijkheid 
voor prikkels uit de buitenwereld en irrationele overmatige activiteit. Het 
resultaat is een gebrekkig adaptatievermogen, onder andere in sociaal 
opzicht. 
In de laatste jaren hebben vooral bepaalde psychotische reactievormen 
bij obstructiehydrocephalus de aandacht getrokken. Terwijl aanvankelijk de 
- geïsoleerde - beschrijvingen van psychosen bij hydrocephalus sterk 
divergeerden, lijkt meer en meer uniformiteit te komen in recente ziekte-
geschiedenissen. Eerst kwamen wij op schizofrenie gelijkende psychosen 
met overwegend katatone verschijnselen, „psychoses caractérisées" en 
psychosen met manisch coloriet en parafrene trekken tegen, later vinden 
wij gedetailleerde ziektegeschiedenissen van patiënten met lange, stille, 
bewegingloze perioden, monosyllabische spraak en averbale reacties op 
toespreken. Aan dit type psychose, dat de naam akinetisch mutisme of 
coma vigil heeft gekregen, zullen wij een apart hoofdstuk wijden wegens 
het belang, dat wij aan dit toestandsbeeld willen hechten. 
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IX 
A K I N E T I S C H M U T I S M E 
ALS O R G A N I S C H P S Y C H O S Y N D R O O M 
In 1931 beschreef STERTZ een diencephaal syndroom met als verschijn-
selen: daling van het algemene psychisch-energetische niveau, een Korsa-
kowachtige geheugenstoornis, een soort dementie, vlakke euforie met 
moria, apathisch gedrag en ontbreken van initiatief, wat tot een op stupor 
gelijkend gedrag kan leiden. Hij memoreerde dat het syndroom eveneens 
kan optreden bij een tumor in de achterste schedelgrocvc. 
INGRAM et al. (1936) konden bij katten kataleptiforme beelden veroor-
zaken door het aanbrengen van laesics in het overgangsgebied tussen 
midden- en voorhersenen. Gebrek aan motorisch initiatief, subnormale 
emotionele expressie en afwezigheid van spontaan eetgedrag kenmerkten 
de postoperatieve periode. 
De klassiek geworden onderzoekingen van BREMER (1936) over het 
slaapmechanisme toonden de overeenkomst in functieverandering van de 
voorhersenen tijdens slaap en na een mesencephalo-tubcrantiële snede door 
de hersenstam. Tijdens beide ingrepen vindt deaffcrentiatic plaats van het 
telencephalon. Na een lage bulbaire snede blijven fasen optreden van 
slapen en waken, de kat lijkt emotieloos. Vigíele corticale activiteit neemt 
toe naarmate het door een dwarssnede geïsoleerde hersendeel groter is. 
BERGER achtte hiermede de rol bevestigd van een onophoudelijke corti-
copetale sensoriële afflux voor het onderhoud van vigíele activiteit, te ver-
gelijken met een soort cerebrale tonus. 
Na ventriculografie met grote hoeveelheden lucht zagen GROTJAIIN en 
FRENCH (1938) in een aantal gevallen een bijzondere en volledige akincsie 
bij patiënten met tumoren in de streek rond derde ventrikel, aquaduct, 
splcnium septi pellucidi en corpora quadrigemina. De patiënten lagen in 
bed als sliepen zij met open ogen, bewogen meestal niet, doch konden 
plotseling motorische activiteit ontplooien. Zij aten niet uit zichzelf. Na 
lange tijd slikten de patiënten het voedsel weg, dat in de mond was aan-
gebracht. Met geduld en aanhouden kon de toestand voor korte tijd worden 
doorbroken. Antwoorden kwamen dan moeilijk en hadden monosyllabische 
vorm. Het gelaat bleef expressieloos, zonder „motion and emotion." 
's Nachts sliepen zij goed. Zij waren zonder uitzondering incontinent en 
stonden daar onverschillig tegenover. Bij alle patiënten was een hydro-
cephalus internus aanwezig. 
CAIRNS e s . (1941) hebben de term akinetisch mutisme of „trance-like 
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mutism" naar voren gebracht om een speciaal psychiatrisch tocstandsbeeld 
aan te geven. Zij zagen het bij cysteuze tumoren van de derde ventrikel. 
Zij wilden argumenten aandragen met betrekking tot de invloed van het 
diencephalon op de activiteit van hersenschors en bewustzijn. Hun be-
schrijving geeft het beeld duidelijk weer: de patiënt slaapt meer dan nor-
maal, doch is gemakkelijk wekbaar. Wanneer het beeld volledig is ont-
wikkeld, maakt de zieke geen geluid en ligt inert; alleen volgt hij met de 
ogen gestadig de onderzoeker of de beweging van objecten. De patiënt zegt 
niets of antwoordt met gefluisterde monosyllaben. Dikwijls herhaalde op-
drachten worden een enkele maal uitgevoerd op een gebrekkige, langzame 
en onvolledige wijze, gewoonlijk echter zijn er geen willekeurig uitge-
voerde bewegingen. Ook ontbreken rusteloos gedrag of blijken van nega-
tivisme. Emotionele expressieve motoriek is bijna afwezig. Een pijnlijke 
prikkel leidt tot terugtrekken van arm of been, slechts bij aanhoudende 
prikkeling kan nu en dan een trage, zwakke beweging inzetten als poging 
tot het elimineren van de prikkelbron. In het algemeen ontbreken tranen, 
geluiden of andere uitingen van pijn of onlust. De zieke slikt goed maar 
moet worden gevoed. Voedsel wordt als zodanig herkend, doch blijkbaar 
is er geringe waardering voor smaak of andere kwaliteiten. Spijzen die 
normaal worden gekauwd of gezogen, worden nu in hun geheel verzwolgen. 
Er is incontinentia urinac et alvi. 
In de intensiteit van de stoornis kunnen fluctuaties voorkomen. Soms 
reageert de patiënt dan - hoewel langzaam en partieel - door een woord 
of gebaar. Geïntendeerde bewegingen kunnen worden begeleid door een 
grove tremor van de ledematen. De incontinentie blijft en er is weinig of 
geen spontane spraak of activiteit. Bij herstel kan de toestand overgaan in 
normaal wakker zijn, bij verergering volgt coma. Een enkele maal is tevens 
ontherseningsstijfheid aanwezig. 
Bij hun zieke, een meisje van 14 jaar met een dermoidcyste in de 3e 
ventrikel, zagen zij, dat patiënte direct na aspireren van de cyste-inhoud 
(18 cm3) ontwaakte en voor het eerst weer sprak. Zij vroeg waar zij was, 
toonde zich coöperatief bij het onderzoek, had een amnesie ten aanzien 
van de voorafgaande periode en bleek een enkele maal nog incontinent. 
Na een half jaar deed zich een rechute voor. Door aspiratie van de cyste-
inhoud trad wederom herstel op vóór de naald uit de cyste was terugge-
trokken. Na operatieve verwijdering van de cyste bleef recidief uit. 
CAIRNS с.s. namen een samenhang aan tussen druk op de nervale struc­
turen rond de derde ventrikel en de steeds terugkomende perioden van 
akinetisch mutisme. Zij hadden waargenomen, dat drukvermindering in de 
zijventrikels geen verbetering gaf. Zij merkten op: „It is quite debatable 
whether hydrocephalus disturbs consciousness except through the brain­
stem." 
Zij dachten dat met name beschadiging van de verbinding tussen thala­
mus en hypothalamus tot het ziektebeeld aanleiding kan geven en sugge-
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rcerden, dat de normale corticale activiteit niet alleen afhangt van 
afferente impulsen uit de buitenwereld en de somatische proprioceptoren, 
maar ook van andere impulsen, die via het diencephalon komen. 
Door de epidemie van encephalitis lethargica na de eerste wereldoorlog 
werd wel de aandacht van zenuwartsen gevestigd op middenhersenen en 
hypothalamus, zeiden BAILEY en DAVIS (1942), doch de caudaalwaartse 
uitbreiding van de juxtaventriculaire grijze stof, die de aquaductus Sylvii 
als een cylinder omvat, is verwaarloosd. Zij onderzochten dit gebied door 
bij katten laesies aan te brengen met elektroden. Postoperatief merkten zij 
karakteristieke gedragsveranderingen op. Na een lichte laesie werden de 
katten zeer wild, staarden met wijde pupillen voor zich uit en miauwden 
alsof zij bedreigd werden. Aan hun feitelijke omgeving besteedden zij 
terzelfdertijd geen aandacht. Later ebde deze toestand af. Door grotere 
letsels trad hetzelfde gedrag gedurende korte tijd op, waarna de katten zich 
„inert, silent and flaccid as a wet rag" gedroegen. Interesse in voedsel 
ontbrak zodat sondevoeding moest worden gegeven. De katten waren niet 
spontaan actief, soms slikten zij als melk achter in de keel liep. De onder-
zoekers namen een gelijkenis waar met het akinetisch mutisme van Cairns. 
Een patiënt van FURT ADO en F R E I T A S (1946), een man van 29 jaar, 
werd wegens typische katatonie bij afwezigheid van organische verschijn-
selen, verdacht van schizofrenie en behandeld met electroshock- en 
insulinecomatherapie. Na zijn dood bleek hij een enorm, cysteus cholestea-
toom te hebben van het dak van de 3e ventrikel. 
JEFFERSON en JOHNSON (1950) beschouwden „compressie stupor" patho-
genetisch als een vorm van deafferentiatie in wijde zin. Zij spraken van 
Parasomnie en onderscheidden drie wijzen, waarop een laesie in de ach-
terste schedelgroeve het bewustzijn kan beïnvloeden en wel door: 
1. verandering van de ademhaling en de effectiviteit van de cerebrale 
circulatie; 
2. drukverhoging binnen de ventrikel met anemie van het periventriculaire 
weefsel; 
3. druk op „waking centres" als lokaal effect. 
Het mechanisme sub 2. achtten zij werkzaam bij obstructiehydrocepha-
lus. Hun eindconclusie was: „AH that we can say is that there is an area, 
probably mesencephalic extending down over the pons to the upper 
medulla, compression of which will produce Parasomnie states as well as 
the other vegetative states which are well known. It is a trance-like state of 
stupor which most closely resembles normal sleep, the bloodpressure rises 
but the respirations are peaceful and quiet." 
Stupor in psychiatrische zin en akinetisch mutisme werden door 
W I L L I A M S en PARSONS-SMITH (1951), en ons inziens zeer terecht, op één 
lijn gesteld: „For comparison shows that the clinical state called stupor by 
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psychiatrists is the same as neurologists „akinetism with mutism"." Beide 
termen zijn descriptief. 
Bij een man van 39 jaar, die al zes maanden ziek was met periodiek 
energie- en interesseverlies, hoofdpijn, ataxie, convulsies en perioden van 
akinetisch mutisme met incontinentie, registreerden zij electro-encephalo-
grafische afleidingen met elektroden in structuren nabij de 3e ventrikel, 
tegelijk met afleidingen van schedel, schors en witte stof. Alleen tijdens 
perioden van stupor vonden zij spindles in het clcctro-cncephalogram, 
afkomstig uit de posterolaterale thalamusstreek. Zij kwamen tot de over-
tuiging, dat de causale laesies zich in de nabijheid van de 3e ventrikel 
bevonden. Een stoornis in de thalamusfunctie geeft secundaire verande-
ringen in de corticale functie. De formatio reticularis in de hersenstam 
stelden zij centraal: „Stupor in these cases may be due to a disturbance in 
the integration of afferent impulses, resulting in effect in a cerebrum 
isolated from its environment." 
Bewustzijnsveranderingen door hersenstamlacsies wijzen op onderbreking 
van de functie van de formatio reticularis volgens JEFFERSON (1952). 
Uit zijn tumormateriaal maakte CAIRNS (1952) op, dat bewustzijns-
stoornissen bij tumoren in de hersenstam slechts kunnen worden toege-
schreven aan functieverandering van de hersenstam zelf, ook wanneer 
verhoogde intracraniële druk bestaat. Hij onderscheidde vier klinische 
vormen: 
1. coma met ontherseningsstijfheid; 
2. hypersomnie; 
3. akinetisch mutisme; 
4. coma met hyperthermic. 
Deze vier vormen kunnen in elkaar overgaan gedurende de ontwikkeling 
van het ziektebeeld. 
BARRIS en SCHUMAN (1953) zagen akinetisch mutisme bij bilaterale 
laesies van de gyrus cinguli. 
RUSSELL BRAIN en STRAUSS (1955) beschouwden akinetisch mutisme als 
een van de modi van stupor. De formatio reticularis is een complex relay 
systeem: „Energizing in some way normal activity of more highly developed 
centres, the integrative function of which is essential to the adaptative be-
haviour of the waking human being." 
Door AYMES en NIELSEN (1955) is een akinctisch-mutistisch toestands-
beeld beschreven bij patiënten met dubbelzijdig letsel in het voorste ge-
deelte van de gyrus cinguli. 
De bewustzijnsstoomissen en andere psychische verschijnselen bij 
afsluiting van de arteria basilaris gaan gepaard met zoveel ingrijpende 
uitvalsverschijnselen, dat vergelijking met andere gevallen van akinetisch 
mutisme naar ons gevoel niet goed mogelijk is. Wanneer een slappe quadri-
plegic bestaat en totale anesthesie, doch de patiënt kan op vragen ant-
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woorden door het openen en sluiten van de ogen, dan lijkt het ons niet 
meer zinvol te spreken van akinetisch mutisme. FANG en PALMER (1956) 
betrokken ook de gevallen van Кивік en ADAMS (1946) en BIEMOND 
(1951) in hun studie over stoornissen bij afsluiting van de arteria basilaris 
in relatie met akinetisch mutisme. 
CABIESES c.s. (1957) namen bij twee patiënten na hemispherectomic een 
groeiende inertie waar, uitmondend in volledig akinetisch mutisme. 
Het pertentoriële deel van de hersenstam is volgens JEFFERSON (1958) 
de plaats par excellence van waaruit coma kan worden veroorzaakt. Letsel 
van dit deel van de hersenstam achtte hij belangrijker voor de genese van 
bewustzijnsstoornissen dan een cerebellaire drukconus. 
Het door VERHAART (1958) uitvoerig neuropathologisch bewerkte 
zenuwstelsel van een patiënt met karakterverandering, paranoide waan-
vorming en verlies aan interesse, liet met name degeneratie zien van de for-
matio reticularis in de hersenstam. 
LAVY (1959) zag akinetisch mutisme bij een craniopharyngeoma. 
STERIADE c.s. (1961) schreven akinetisch mutisme toe aan Antriebs-
mangel. De gelijkenis met frontaal-cerebrale processen hangt samen met 
het feit, dat het reticulaire systeem in de frontale kwabben een groot deel 
van zijn afferenties projecteert en daar tevens impulsen uit ontvangt. 
De casuïstische ervaringen van MARGOLIS et al. (1952) dat lobotomie 
zonder resultaat kan blijven bij organisch-psychiatrischc ziekten, zijn hier 
wellicht mede van betekenis. Onder andere beschreven zij een patiënt met 
een enorme hydrocephalus en chronische schizofrenie. De afgebeelde 
zijdelingse Röntgenfoto van de schedel is minstens zeer verdacht voor een 
fikse occipitale dysplasie. Naar de misvorming van Arnold-Chiari werd 
niet gezocht. Na een decompressieve ingreep ontstond een „prolonged 
state of extreme apathy" met robotachtig gedrag. 
SOURS (1962/63) onderstreepte nog eens de mogelijkheid, dat akinetisch 
mutisme wordt verward met een „functionele stupor". Hij bedoelde een 
psychisch functionele stuportoestand. Zijn opsomming van ziekte-oor-
zaken, die blijkens casuïstische mededelingen tot akinetisch mutisme 
hebben geleid, is indrukwekkend: laesies van hersenstam, 4e ventrikel en 
aquaduct, trombose van de arteria basilaris, bilaterale thalamusbloeding en 
-neoplasma, colloïdcyste van de 3e ventrikel, craniopharyngeoma, tumoren 
in de achterste schedelgroeve vooral van het cerebellum, bilaterale laesie 
van de gyrus cinguli, pineale tumoren, schcdeltrauma, meningitis tuber-
culosa, virusencephalitis van het mesencephalon, cysteuze parasieten in de 
diencephalo-hypophysaire streek, glioblastoom van de rechter frontaal-
kwab, infiltrerende tumoren van de rechter parietaalkwab, acute cerebrale 
malaria en lichtgasvergiftiging. Bijna steeds is een laesie van de hersen-
stam aanwezig. SOURS zag het beeld na ligatie van een aneurysma van de 
linker a. carotis interna. Bij de sectie bleek links temporaal een malacie 
aanwezig te zijn. 
84 
MESSERT et al. (1966) beschreven twee patiënten bij wie zij obstructie-
hydrocephalus en wisselingen in de intracraniële druk als de belangrijkste 
condities aanwezen voor het ontstaan van akinetisch mutisme. Zij inter-
preteerden het syndroom als een globale apraxie. Zij achtten obstructie-
hydrocephalus een mogelijke gemeenschappelijke factor bij een aantal uit-
eenlopende ziekte-oorzaken. Normalisering van de intraventriculaire druk 
gaf verbetering van een emstige vorm van akinetisch mutisme bij een 
patiënt met een glioom van de hersenstam en bij een patiënt met aquaduct-
obstructie en afsluiting van de foramina van Luschka en Magendie. Volgens 
de schrijvers leidt niet zozeer de verhoogde intraventriculaire druk alswel 
een drukverandering tot het syndroom. Partieel akinetisch mutisme kan 
prodromaal optreden aan het volledig ontwikkelde syndroom: verlies van 
mimische expressiviteit en vermindering van het stemvolume tot afonie 
toe bij een relatief helder bewustzijn, incontinentia urinae, apraxie of ataxie 
bij het lopen met wisselend sterke pyramidale symptomen aan de benen. 
Het kunnen alle vroege verschijnselen zijn van hydrocephalus. 
De hypothese, dat akinetisch mutisme als psychotische toestand samen-
hangt met een interne deafferentiatie door gestoorde functie van de for-
matio reticularis, vindt misschien steun in onderzoekingen van patiënten 
met zogenaamde deprivaticpsychosen. 
Wanneer de hoeveelheid inkomende prikkels minder wordt, kan alteratie 
volgen van psychische functies, zelfs met hallucinaties. Dynamisch kan het 
veranderde psychische gebeuren worden geduid als regressie naar een 
vorm van primair-processueel functioneren. ROSENZWEIG (1959) heeft 
vormen van deprivaticpsychosen beschreven bij: 
a. patiënten die geïsoleerd in een kamer lagen na operatie voor netvlieslos-
lating; 
b. reizigers die in het Poolgebied moesten overwinteren en daar dagboek-
aantekeningen van maakten; 
с patiënten in een tankrespirator als gebruikt voor poliomyelitispatiënten 
met ademhalingsstoornissen. Volgens WEXLER et al. (1958) werkt de 
prikkelarmoede (sensory deprivation) als een belasting doordat de greep 
op de uitwendige realiteit wordt bemoeilijkt. Ook sommige vrijwilligers 
werden na plaatsing in de tankrespirator angstig en kregen illusies of 
hallucinaties. Er waren grote onderlinge verschillen in de psychische 
reactie op deze stress-situatie. 
Volgens ROSENZWEIG gaat het niet louter om het inschrompelen van de 
hoeveelheid prikkels maar veeleer om de verarming van de betekenisinhoud 
van de prikkels. Het is de relevance-deprivation, die tot stoornissen voert. 
De term akinetisch mutisme stamt uit de neurologische en neurochirur-
gische kliniek en wordt gebezigd om daar geobserveerde toestandsbeelden 
aan te duiden, die vooral worden gekenmerkt door verlies van verbale 
expressie en communicatie en een sterke vermindering van somato- en 
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psychomotorische activiteiten. Het feit dat deze naam is ingevoerd kan op 
zich nooit een argument vormen om te stellen, dat dit beeld in wezen 
zou verschillen van een stupor, zoals wij die in de psychiatrische kliniek 
tegenkomen (vgl. WILLIAMS en PARSONS-SMITH, 1951). Wij zouden bij 
voorkeur willen spreken van een organisch-cerebrale vorm van stupor, die 
symptoom is van een stoornis in de limbische organisatie. 
Beschouwt men het akinetisch mutisme antropologisch-psychiatrisch dan 
presenteert het syndroom zich als openbaring van een ernstig gestoorde 
psychomotoriek van de betreffende patiënt. Met psychomotoriek bedoelen 
wij de bewegingspatronen, die de emotioneel-affectieve verhoudingen van 
het subject tot zijn wereld lichamelijk verwerkelijken. Het is een gedrags-
vorm die steunt op de functionele activiteit van het limbische systeem van 
McLean. In het hypofysair-hypothalamische gebied met de limbische 
middenhersenen heeft het zijn meest caudale uitvoerkanaal. Het hypo-
fysair-hypothalamische systeem en de limbische middenhersenen hangen 
wederkerig samen met de area septalis, het amygdaloide kemcomplex en de 
hippocampus aan weerszijden. De veronderstelling dat een misvormde wijze 
van functioneren van deze structurele en functionele organisatie - bij 
voorbeeld bij obstructiehydrocephalus - ten grondslag kan liggen aan 
akinetisch mutisme als organisch-cerebrale stuporvorm, lijkt ons een 
plausibele veronderstelling. 
De laatste uitspraak van ROSENZWEIG vinden wij onvoldoende door-
zichtig. In het akinetisch mutisme menen wij een basale, algemeen-
menselijke wijze van reageren te onderkennen door KRETSCHMER reeds zo 
treffend beschreven als zich-dood-houden met panische vlucht als alter-
natief. Akinetisch mutisme kan van deze opvattingen uit worden gezien 
als overdrijving en oneigenlijke applicatie van dit grondpatroon. Ook 
zonder laesic in hersenstam of stamgangliën kan de mens in situatie, voor 
zover deze door hem als ernstige bedreiging wordt be-tekend, reageren met 
een zich-dood-houden, stupor of akinetisch mutisme. Van pathologie 
wordt gesproken wanneer de mens deze reactie hetzij buiten proportie snel 
of sterk vertoont hetzij niet bij machte is na betrekkelijk korte tijd over te 
gaan tot de orde van de dag en in de primitieve of basale reactie gevangen 
blijft. Een deficiënte cerebrale organisatie kan daartoe predisponeren, zodat 
het akinetisch mutisme binnen de context van de pathologie de waarde kan 
krijgen van een organisch psychosyndroom. Mede uit het onderzoek van de 
deprivatiepsychosen blijkt een dergelijke gedragsvorm tevens psychisch-
functioneel te kunnen optreden. Verarming van de betekenisinhoud kan 
ons inziens alleen tot een deprivatiepsychose in de modus van een akine-
tisch mutisme leiden indien het belevende subject deze verschraling als 
bedreigend ervaart. Het gebrek aan relevantie leidt dan echter tot een 
nieuwe be-tekening. 
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G E N E S E VAN DE G E D R A G S S T O O R N I S S E N 
BIJ D E O N D E R H A V I G E P A T H O L O G I E 
De patiënten, van wie wij in hoofdstuk IV de ziektegeschiedenissen 
hebben beschreven, werden allen wegens ernstige psychische stoornissen in 
een ziekenhuis opgenomen en bleken een — röntgenologisch aantoonbare -
misvorming te hebben in het craniovertebrale grensgebied. 
Een oud en beproefd medisch adagium spoort aan te trachten multipele 
afwijkingen als totaliteit te begrijpen. 
Wij zullen hier niet diep ingaan op de genese van vormanomalieën in de 
atlanto-occipitale streek. Wij hebben reeds stelling genomen door te spre-
ken van occipitale dysplasie en niet van basilaire impressie. Alleen de 
secundaire basilaire impressie (ons inziens dus een pleonasme) door week-
heid van de benige schedelbasis kan als een verworven aandoening worden 
beschouwd. Zowel de occipitale dysplasie als de atlasoccipitalisatie en de 
misvormingen van Klippel en Feil, Amold-Chiari en Dandy-Walker zijn 
naar onze overtuiging dysgenesiecn, hetzij als gevolg van een chromoso-
male afwijking hetzij als resultante van een vroeg in de embryonale ont-
wikkeling opgetreden kiembeschadiging (fenocopie). Dat de formele genese 
van deze misvormingen al na de eerste embryonale maanden zou zijn 
afgesloten, komt ons onwaarschijnlijk voor. Tijdens ontwikkeling, groei en 
verval van weefsels bestaat voortdurend een samenspel van krachten, dat 
niet alleen tot compensatoire veranderingen van de onderlinge constellatie 
van botten en weke delen kan leiden maar ook tot structurele wijzigingen, 
die bij relatief te sterke belasting van het organisme of zijn organen, func-
tionele decompensaties met zich kunnen brengen. 
De afzonderlijke misvormingen blijken veel frequenter in combinatie 
aanwezig te zijn dan op grond van het toeval mag worden verwacht. Met 
de term: geassocieerde anomalieën, wordt dit coïncideren tot uitdrukking 
gebracht. Dit gegeven is zowel klinisch belangrijk omdat zich vaker ziekte-
beelden ontwikkelen bij geassocieerde afwijkingen, alsook omdat bij de 
diagnostische arbeid het aantreffen van één difformiteit in de achterhoofds-
streek de kans op meer anomalieën, die eventueel röntgenologisch of 
anderszins niet zichtbaar zijn te maken, aanzienlijk doet toenemen. 
Hoe kan de samenhang zijn tussen psychiatrische ziekte en een ge-
brekkig gevormd achterhoofd? A priori presenteren zich verschillende 
mogelijkheden. 
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Het meest voor de hand liggend is het vermoeden, dat een dysgenesie in 
de atlanto-occipitale streek een stigma is als zovele andere. De begrippen 
degeneratieve habitus, micro- en macrodegeneratie en status dysraphicus 
komen dan naar voren. Niet alleen is een deel van de schedelbotten ge-
brekkig aangelegd of in de kiem beschadigd, doch de gehele lichamelijk-
heid, het centrale zenuwstelsel als materiële conditie voor het psychische 
functioneren daarbij inbegrepen. Een tekort aan verstandelijke begaafdheid 
en/of intcgratieve vermogens is slechts een deelaspect van de onvol-
waardige structuur. Een gedeelte van de oligofrenieën kan op deze wijze 
ontstaan; oligofrecn syndroom en dysgenesie van het centrale zenuwstelsel 
zijn dan facetten van eenzelfde gronddefect. Een dysplasie van het 
spondylocranium blijkt niet zelden geassocieerd te zijn met een niet vol-
waardig gebouwd zenuwstelsel, is gemakkelijker op te sporen dan het 
laatste en verwijst zelf steeds naar mogelijke misvorming van nabijgelegen 
weke delen. 
Psychosen bij lichamelijk disharmonisch gevormde mensen met een 
labiele integratie zijn sinds lang bekend. Met name is hier te lande veel 
werk verricht over deze groep stoornissen, in de gebruikelijke nosologische 
systemen meestal degeneratiepsychosen genoemd (VAN DER HORST, 
HAMER, RÜMKE). Hoewel wij zouden kunnen verwachten, dat deze ziekte-
beelden voorkomen bij mensen, die als teken van een onvolwaardige aan-
leg of vroege beschadiging een dysplastische schedelbasis hebben, ontbre-
ken voor zover wij de beschikbare gegevens hebben kunnen overzien 
aanwijzingen om hier - ook de meest voorlopige - uitspraken over te 
kunnen doen. 
Met deze studie willen wij nadrukkelijk de aandacht vestigen op enkele 
psychiatrische afwijkingen, die wij als complicatie zien van de tot thema 
genomen misvormingen. De gegevens over deze klinische beelden zijn in de 
literatuur dermate schaars en verdeeld, dat wij op grond van een bescheiden 
eigen ervaring durven veronderstellen, dat deze ziekten gemakkelijk naar 
hun aard worden miskend. 
Wij vermoeden sterk dat misvormingen in de atlanto-occipitale en 
hersenstamstreek niet alleen gepaard kunnen gaan met een gebrekkige 
aanleg van het centrale zenuwstelsel, die zich kenbaar maakt in een 
oligofrenie of labiliteit van de regulerende en integrerende functies, maar 
tevens een belangrijke ziekmakende factor kunnen zijn bij enkele andere 
psychiatrische ziektebeelden, die daarmee tot nu toe niet expliciet in ver-
band zijn gebracht. 
Op de eerste plaats willen wij wijzen op vormen van persoonlijkheids-
verval bij patiënten met een oligofreen syndroom. In puberteit, adolescentie 
of soms nog later treden gedragsveranderingen op, die niet kunnen worden 
begrepen uit levensfase, situatieve problematiek of voorafgaande ont-
wikkeling. Het gedragsniveau daalt, de ondanks oligofrenie verworven 
kennis en vaardigheid brokkelen af en de zieke wordt defect. Wij hebben 
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daarbij beelden voor ogen, die vroeger vrijwel zeker als Propfschizofrenie 
gerubriceerd zouden zijn. 
Direct hierbij aansluitend moeten dementieën bij tevoren gaaf ont-
wikkelde en goed geadapteerde mensen worden genoemd. De verschijnse-
len van een organisch-dementieel lijden bij iemand, die overigens gezond 
is, doen een sterk appèl op de diagnostische inventiviteit van de medicus. 
Lang niet altijd kan echter voldoende klaarheid worden gebracht in de 
Pathogenese. Wanneer een verwijd ventrikelsysteem wordt gevonden met 
normale intraventriculaire druk, dreigt steeds het gevaar dat het onderzoek 
voorgoed wordt afgesloten met een diagnose, die een definitieve, statische 
en ten opzichte van de toekomst van de patiënt ongunstige klank heeft. 
In het bovenstaande hebben wij gezien, dat bij dysplasieën in de achter-
hoofdsstreek op meer dan één wijze een obstructiehydrocephalus kan ont-
staan. Met name door een partiële of intermitterende afsluiting kan de 
differentiële diagnose communicerende of obstructiehydrocephalus zeer 
worden bemoeilijkt. Het staat ons inziens wel vast, dat zelfs bij ernstige 
graden van obstructiehydrocephalus, stellig indien deze langzaam tot ont-
wikkeling komt en het getroffen organisme over de mogelijkheden beschikt 
zich aan de veranderde situatie aan te passen, ernstige klachten en symp-
tomen lang uit kunnen blijven. De zieke komt in zo'n geval niet of laat 
binnen het gezichts- en arbeidsveld van de medicus. Bij anderen daaren-
tegen kan reeds een lichte stoornis zó desastreus inwerken op een minder 
goed uitgebalanceerde adaptatietoestand, dat zich al veel eerder patholo-
gische tekenen manifesteren. Indien de uitvalsverschijnselen domineren in 
de verstandelijke sector kan een „eenvoudig" dement beeld het gevolg zijn. 
Overwegende dat het effect van een ziekmakende conditie niet slechts 
afhangt van haar algemene en specifieke werking, doch bovendien van de 
reactie van de psycho-fysische totaliteit van het individu en de wijze 
waarop deze stress en reactie verwerkt, komen wij bij een derde groep 
psychiatrische syndromen, die wij voor de kennis van de kliniek van 
de besproken groep misvormingen van belang achten. Niet steeds name-
lijk zal een louter dementieel syndroom verschijnen, doch bij bepaalde 
mensen kan psychotische desintegratie volgen. Geneest de psychose 
dan kan dit veelal slechts door reïntegratie op een lager niveau als 
uitvloeisel van de inmiddels opgetreden beschadiging van het organisme. 
Met andere woorden: herstel vindt plaats met defect. Dit nu is naar onze 
mening de gang van zaken geweest bij enkele van de door ons beschreven 
patiënten. Omdat de grondoorzaak van het psychische verval gemakkelijk 
over het hoofd wordt gezien, dreigt bij deze psychosen de diagnose schizo-
frenie te worden gesteld met een daarop afgestemde therapeutische activi-
teit, waarvan het effect uiteraard minimaal zal blijken te zijn. In het 
gunstigste geval komen de patiënten te boek te staan als organisch gestoord 
e causa ignota met een precies gelijke toekomstverwachting. Het klinische 
tableau dat wij bij deze psychosen zagen is verraderlijk door de aanwezige 
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katatone trekken, de bizarrerieën, de merkwaardige contactverandering, de 
stuporeuze perioden en het primitieve, impulsieve driftmatige gedrag. Het 
verloop in exacerbaties en remissies draagt bij tot het stereotiepe beeld van 
een schizofrene psychose. Het aan de dag getreden defect kan als diag-
nostisch sluitstuk fungeren. 
Voorlopig resumerend willen wij zeggen, dat bij misvormingen in de 
atlanto-occipitale en hersenstamstreek niet alleen psychische stoornissen 
voorkomen, die samenhangen met een gebrekkig aangelegd of in de kiem 
beschadigd organisme zich uitend in oligofrenie en integratieve zwakte, 
doch als gevolg van complicaties van de anomalieën tevens dementieën en 
ten slotte als klinisch zeer belangrijke groep, psychotische desintegratie-
tocstanden met een soms op schizofrenie gelijkend klinisch-psychiatrisch 
beeld, uitmondend in een defect van de persoonlijkheid. 
Hoe kunnen wij een dergelijke stand van zaken rijmen met het weinige, 
dat daar tot nu toe over bekend is geworden? 
Op de eerste plaats willen wij naar voren brengen, dat dit complex 
anomalieën berucht is om het gemak, waarmede men eraan voorbij kan 
zien. In de Engels sprekende landen heeft het na de publikatie van HOM ÉN 
nog 40 jaar geduurd voor CHAMBERLAIN daar bekendheid gaf aan het beeld 
van de „basilaire impressie" en een stroom mededelingen luxeerde. Wie de 
anomalieën niet kent, ziet deze beslist niet. In de woorden van COLEMAN en 
HORRAX: „It is not a too uncommon condition and often overlooked." 
(discussie bij BAGLEY en SMITH, 1951). De weg waarlangs de kennis van 
deze misvormingen zich heeft ontwikkeld wijst in dezelfde richting. Hoewel 
BOOGAARD al wist, dat bij occipitale dysplasie neurologische verschijnselen 
voor kunnen komen, heeft het Röntgenonderzoek van de schedel door 
SCHÜLLER pas integratie in de neurologische diagnostiek mogelijk gemaakt. 
Ofschoon niet al te zeldzaam, zijn het voorts toch geen alledaagse 
afwijkingen. Dit bemoeilijkt de herkenning ook. Het aantal beschreven 
diagnostische vergissingen is legio en de differentieeldiagnostische alter-
natieven bij aanwezigheid van een neurologische complicatie talrijk. 
De psychiatrische implicaties van de anomalieën zijn tot nu toe gebaga-
telliseerd, niet zozeer door psychiaters alswel door specialisten op andere 
medische deelgebieden. Zo zeiden SCHMIDT en FISCHER bij voorbeeld in 
1960: „Die klinische Symptomatik ist eine rein neurologische." Wij zijn 
het daar geenszins mee eens. Wij menen met evenveel recht te kunnen 
stellen, dat de Symptomatologie van een zuivere occipitale dysplasie een 
louter röntgenologische is. Het is een petitio principa te verklaren dat de 
verschijnselen uitsluitend op neurologisch gebied liggen, uitgaande van 
röntgenologisch onderzoek bij patiënten met neurologische ziektebeelden. 
De uitingen van een occipitale dysplasie kunnen zich beperken tot rönt-
genologische tekenen. De misvorming kan echter ook orthopedische conse-
quenties hebben, zoals bekend tot neurologische complicaties leiden of 
psychiatrische ziektebeelden medeveroorzaken. Systematisch röntgenolo-
90 
gisch onderzoek van schedelbasis en eerste halswervels bij psychiatrische 
patiënten zal dit naar onze mening bewijzen. SCHMIDT en FISCHER 
hebben een geselecteerd materiaal gezien. Er waren geen patiënten bij met 
een „zuiver psychiatrisch" syndroom. 
Nu zou men ons het verwijt kunnen maken, dat wij de belangrijkheid 
van psychiatrische complicaties bij misvormingen in de atlanto-occipitale 
en hersenstamstreck overdrijven. Dat zij verre van ons. Wij schatten de 
frequentie van psychiatrische ziektebeelden bij deze anomalie laag, niet in 
het minst op grond van het uniforme, hoewel naar wij denken eenzijdige 
inzicht, dat daaromtrent is gegroeid. Men mag deze relatie echter niet 
omdraaien. Bij al of niet oligofrenc patiënten die lijden aan één van 
de genoemde psychiatrische ziektebeelden, te weten een dementie of 
een psychose met de beschreven kenmerken, moeten deze misvormingen 
in de diagnostische en differentieeldiagnostischc overwegingen worden be-
trokken. 
Verdiepen wij ons thans verder in de Pathogenese van de vermelde 
psychiatrische complicaties. 
Wanneer men zich op het standpunt stelt, dat oligofrenie en dementie -
pathogenetisch gezien - meer dan welke andere psychische afwijking 
cerebraal medegeconditioneerd zijn, kunnen in het algemeen gesproken de 
volgende opmerkingen worden gemaakt: 
1. Uit klinische ervaring, gesteund door testpsychologisch en psychiatrisch 
onderzoek, is vast komen te staan, dat diffuse mergaandoeningen sneller 
en sterker uitgesproken dementiële toestanden oproepen dan lokale 
schorsafwijkingen, die tot circumscriptere defecten leiden. 
2. Het sub 1. aangegevene zal wel berusten op het feit, dat bij diffuse 
mergaandoeningen de van de zintuiggebieden uit aangevoerde informatie 
meer verloren gaat dan bij grotere of kleinere schorsdefecten. Bovendien 
is een deel van de mergvczcls door FLECHSIG als associatievezels aan-
geduid, waar hij mee te kennen wilde geven, dat deze zeer verschillende 
schorsvelden met elkaar verbinden waardoor integratie en unificatie op 
psychisch gebied kan plaatsvinden. Reeds de verwoesting van een klein 
aantal van de hier bedoelde associatie vezel s kan resulteren, ten minste 
voor zover geen compensatie optreedt, in een ernstige psychische stoor-
nis. 
3. Daar in de hersenstam een opvallende concentratie van mergvezels 
bestaat en in dit deel van het centrale zenuwstelsel de afferente systemen 
in dienst van de aanvoer van specifieke en aspecifieke sensoriële infor-
matie liggen samengedrongen, is bij pathologisch-anatomische ver-
anderingen in dit areaal de geschilderde structurele verhouding predis-
ponerend voor het ontstaan van ernstige psychische storingen. 
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4. Als aanvulling op sub 3. zij hier vermeld, dat de formatio reticulans het 
aanvoersysteem is van aspecifieke sensoriële informatie, die een niet 
louter fysiologische rol speelt bij de bewustheid (cocnesthesic) en het 
bewustzijn. Geruime tijd bestaande functiestoornissen van de rcticulaire 
formatie kunnen via de invloed van langdurige sensoriële deprivatie 
resulteren in uitgesproken stoornissen van de persoonlijkheid als geheel. 
Aspecifieke sensoriële informatie - in dienst van bewustheid en bewust-
zijnsvorming - drukt haar stempel op de intelligentie, omdat bewustzijn 
verstandelijk bewustzijn is en als zodanig een aspect van het menselijke 
verstand. 
Van sensoriële deprivatie is bekend, dat deze de ontplooiing van het 
emotioneel-affectieve leven in de weg staat of, uitgedrukt in termen van 
de existentiële antropologie, de uitbloei van een menselijk bezielde 
lichamelijkheid tegenwerkt. Wij verstaan hieronder de vóórpersoonlijke 
bestaansmodus van een in ontwikkeling zijnd individu, die in feite 
gestalte krijgt in onbewuste emotioneel-affectieve gedragspatronen van 
het betreffende subject. Van de bezielde lichamelijkheid weet men, dat 
deze een plaats inneemt tussen het lichaam als biologisch organisme aan 
de ene kant en de „geestelijke" persoon van de persoonlijke bestaans-
wijze aan de andere kant, welke laatste zich in intelligent gedrag ken-
baar maakt. Wanneer door organische misvorming van de hersenstam, 
in het bijzonder van de formatio reticularis, het tot stand komen van 
een optimaal bezielde lichamelijkheid in wisselende mate achterwege 
blijft, kan dit tot uitdrukking komen in een deficiënt intelligent gedrag. 
Met betrekking tot de opbouwstoornissen uit de klinisch-psychiatrische 
categoriale indeling van de vormen van oligofrenie impliceert dit, dat de 
hier aan de orde gestelde groep in menig opzicht essentieel verschilt van 
andere groepen van oligofrenie, die pathogenetisch bezien meer van de 
tclencefale organisatie uit worden bepaald. 
Zoals reeds gezegd zijn oligofrene patiënten - en hetzelfde geldt voor 
lijders aan dementie die verband houdt met afwijkingen in de hersen-
stam - primair gedisponeerd tot stoornissen van bewustzijn en bewust-
heid met de daaraan gecorreleerde sensoriële deprivatie en tot primair 
verstandelijke kenstoornissen. De desalniettemin bij hen aangetroffen 
stoornissen moeten als doorwerking worden gezien van de veranderingen 
in de bezielde lichamelijkheid. 
5. De oligofrenicën en verworven dementieën, die samenhangen met aan-
geboren of geacquireerde structurele en fysiologische afwijkingen van de 
hersenstam gaan behalve met verschijnselen van een labiliteit van be-
wustheid en bewustzijn (een epileptiform coloriet treedt niet zelden in 
het electro-encephalogram op) en emotioneel-affectieve aspecten van het 
bestaan, gepaard met wisselend uitgesproken endocrinopathieën. Dit 
wordt verstaanbaar vanuit het feit, dat het orale deel van de hersenstam 
(hypothalamus) en de intiem daarmee verbonden adeno- en neuro-
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hypofyse, zowel langs innervatorische als endocriene weg de vegetatieve 
lichamelijkheid van het individu mede reguleren. 
In geval van disactiviteit van de hersenstam, vooral van de orale 
gedeelten, springt de bewustzijnspathologie en de reeds genoemde regu-
latoire zwakte van de vegetatieve lichamelijkheid als onderdeel van het 
oligofrenc of dementiële syndroom in het oog. Bij caudaal gelegen af-
wijkingen in de hersenstam treedt naast de labiliteit van de vitale 
functies, bij voorbeeld bloeddruk en motoriek, een soort pueriliteit in het 
oligofrene beeld duidelijk op de voorgrond. 
Patiënten met verworven aandoeningen in de achterste schedelgroeve 
hebben van huis uit dikwijls reeds stigmata degenerationis en krijgen in 
de loop van een progressief ziekteproces op basis van de misvormingen, 
een verworven puerilisme, dat kan lijken op het puerilisme mental, dat 
CHARCOT beschreef voor multipele sclerose. Wil men de karakteristiek 
van dit puerilisme mental aangeven, gekenmerkt van het subjectieve 
beleven van de onderzoeker uit, dan kan dit als volgt: de mensen zijn 
té vriendelijk, té gedienstig, té eufoor, met een zekere kritiekarmoede, 
die door de inadequate euforie in de hand wordt gewerkt. 
In het hoofdstuk over akinctisch mutisme is al ter sprake gekomen hoe 
door lacsies in de hersenstam psychiatrische beelden kunnen worden opge-
roepen. De beschrijving van Caims is zo pregnant dat daar niets aan 
behoeft te worden toegevoegd. 
Een laatste - moeilijke - vraag blijft nog, waar de functiestoornis van 
hersenen en hersenstam op berust. Er zijn nogal wat mogelijkheden. 
Vooraf dient weer te worden gezegd, dat veelal de structuur zelf van het 
centrale zenuwstelsel gebrekkig zal zijn. Met name bij de misvorming van 
Arnold-Chiari is vastgesteld, dat niet slechts de achter- en nahersenen 
misvormd zijn, maar dat door het gehele centrale zenuwstelsel heen struc-
turele anomalieën worden aangetroffen. 
Door veranderde constellatie van de schedelbotten bij vormen van 
occipitale dysplasie, basilaire impressie en atlas-assimilatie kunnen de druk-
en trekverhoudingen binnen de benige en vliezige hersenkapsel veranderd 
zijn, wat mogelijk ook consequenties heeft voor de nervale structuren. 
In de vascularisatie van de schedelinhoud zijn meer dan eens anomalieën 
vastgesteld. Abnormale vaten en vaatkalibers in het arteria vertebralis-
gebied, veneuze stuwing en andere mechanische beïnvloeding van de circu-
latie, bij voorbeeld door afknelling van de arteria vertebralis, kunnen in het 
spel zijn. 
Een niet geringe, wellicht zelfs de belangrijkste factor, lijkt ons een 
veranderde dynamiek van de liquorcirculatie. De uitzetting van ventrikels 
en aquaduct bij obstructiehydroccphalus zal in eerste instantie het periven-
triculaire zenuwweefsel treffen, hetzij door druk op zenuwbanen 
(YAKOVLEV) hetzij door interferentie met de weefseldoorbloeding. In de 
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streek rond de aquaduct grijpt een verhoogde druk van de liquor direct 
aan op structuren, die van essentiële betekenis zijn voor bewustheid en 
bewustzijn, zoals in het voorgaande reeds uiteen is gezet. Het is een oud 
ervaringsgegeven dat een obstructiehydrocephalus in een aantal gevallen 
vooral tot desorganisatie van het hypofysair-hypothalamische systeem 
voert (STENVERS e.a.). Ook hier bedenke men, dat interindividuele ver-
schillen groot zijn en dat variaties in bouw en lumen van onderdelen van 
het ventrikelsysteem het lot van het belendende zenuwweefsel mee kunnen 
bepalen, dat de snelheid met welke een drukverhoging zich ontwikkelt en 
de constantie van de druk sterk kunnen wisselen en dat ten slotte de 
verdere geaardheid van lichaam en persoonlijkheid (zogenaamde asthene 
constitutie?) met haar totale situatie mede in het geding zijn. Wat de eind-
uitkomst is bij een ziekelijke ontwikkeling hangt van een aanzienlijke reeks 
condities af. 
Op grond van eigen ervaringen opgedaan bij de beschreven patiënten en 
geruggesteund door literatuurgegevens die op ons onderzoek betrekking 
hebben, zijn wij tot de conclusie gekomen, dat psychiatrische beelden van 
uiteenlopende aard de pathologie van de atlanto-occipitale streek kunnen 
vergezellen. Wij menen juist te doen erop te wijzen, dat men de bedoelde 
ziekteverschijnselen altijd multi-conditioneel moet benaderen. Wij denken 
dat verband bestaat tussen misvormingen aan de schcdelbasis en psychische 
stoornissen maar dat deze relatie niet eenvoudig causaal kan worden be-
schouwd. De anomalieën aan de schedelbasis en de daarmee gepaard 
gaande functioneel-structurele alteraties van de hersenstam moeten naar 
onze mening worden opgevat als de pathobiologische grondslag van de 
psychische symptomen. De gedragsveranderingen steunen op de zojuist 
genoemde organische afwijkingen maar worden er nimmer geheel door 
verklaard, al zijn zij in feite een essentiële conditie voor het ontstaan ervan. 
Naargelang de patiënt zich in het subjectieve beleven meer bedreigd voelt, 
zal de biologische dispositie tot onaangepast psychisch reageren eerder tot 
factische evidentie worden. Voorts zullen nadelige invloeden uit de leef-
wereld de uitbloei van de psychische stoornissen in de hand werken, terwijl 
andere factoren compensatoir kunnen optreden. Uiteraard blijft de func-
tioneel-structurele afwijking van het cerebrum het fundament van het niet 
geadapteerde gedrag. De intensiteit en kwaliteit van de symptomen wordt 
zeker in hoge mate meebepaald door de plaats waar het centrale zenuw-
stelsel functioneel-structureel abnormaal is. Ten slotte geldt hier evenals 
elders in de klinische psychiatrie, dat het individuele antwoord van een 
mens op een organisch-ccrebrale ziekte mede afhankelijk is van de geaard-
heid van de premorbide persoonlijkheid. Hoe stabieler hoe meer compen-
satiemogelijkheid bestaat, hoe labieler des te sneller de mens met decom-
pensatie zal reageren. 
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XI 
D I A G N O S T I E K 
Om de diagnose misvorming in de atlanto-occipitale en hersenstamstreek 
te kunnen stellen moeten twee voorwaarden zeker zijn vervuld. De eerste 
is dat men met de afwijkingen bekend is en deze in de differentiële diag-
nostische overwegingen opneemt; de tweede is de beschikbaarheid van 
adequate neuroröntgenologische onderzockmogelijkheden. Dit hoofdstuk, 
waarin wij de diagnostiek bespreken, hebben wij ter wille van de overzich-
telijkheid min of meer kunstmatig in drieën verdeeld om de neuroröntge-
nologische en differentiële diagnostiek voldoende nadruk te geven. De 
paragraaf over het röntgenologische onderzoek zal de meeste ruimte 
beslaan. 
De misvormingen zelf en de daaruit voortvloeiende complicaties zijn 
polymorf. KLAUS gaf nog in 1966 aan een artikel de titel: „Gibt es ein 
charakteristisches klinisches Erscheinungsbild bei basilärer Impression?" 
Eenstemmigheid bestaat over de noodzaak de neurologische verschijnselen, 
voor zover als verwikkeling aanwezig, te ordenen in een reeks neurolo-
gische syndromen. In hoofdstuk III hebben wij deze in het kort weer-
gegeven. 
Wanneer zich klachten en ziektetekenen aandienen hangen deze samen 
met de in het individuele geval aanwezige complicaties van de dysplasie. 
Zowel afwezigheid van enige klacht of welk symptoom ook als acute dood 
zonder herkende of herkenbare voorafgaande ziekte, zijn beschreven. Het 
zijn verloopsvormen die de klinicus niet of laat onder ogen komen en hier 
verder buiten beschouwing blijven. 
A. ALGEMENE KLINISCHE DIAGNOSTIEK 
In de algemene klinische descriptie moet men onderscheid maken 
tussen: 
1. de dysgenesieën zelf en de wijze waarop deze kenbaar zijn; 
2. verwikkelingen van de dysgenesieën. Niet alleen de neuroloog en zoals 
wij ervaren de psychiater, maar ook internist, endocrinoloog, orthopaed, 
otoloog en ophthalmoloog kunnen primair geconsulteerd worden; 
3. combinaties van 1 en 2. 
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Wanneer wij onze beschouwingen toespitsen op patiënten met anomalieën 
in de atlanto-occipitale streek, gecompliceerd door psychische stoornissen, 
moet allereerst worden opgemerkt, dat bij de patiënten die wij zelf onder-
zochten onvoldoende betrouwbare hetero- en nog minder auto-anamnes-
tische gegevens konden worden verkregen. Hoewel bij deze misvormingen 
anamnestische steun voor de diagnostiek in het algemeen niet hoog kan 
worden aangeslagen, misten wij toch de informatie, die soms kan worden 
geput uit typische klachten over pijn in achterhoofd en nek, of klachten die 
doen denken aan intracraniële drukverhoging (aanvallen van hoofdpijn, 
misselijkheid, braken, duizeligheid, wazig zien en onzekere gang). Het ont-
breken van adequate auto-anamnestische inlichtingen berust zowel op de 
selectiviteit van de groep patiënten die in een psychiatrisch ziekenhuis 
worden opgenomen, als op het feit, dat wij juist bij deze zieken te maken 
hebben met oligofrenc, demente of in dementie uitmondende psychotische 
syndromen. 
Minder ernstig psychisch gestoorde patiënten zouden klachten kunnen 
uiten, die verwijzen naar de neurologische of psychiatrische complicatie, 
zoals: hoog cervicale, bulbopontine, cerebellaire en hersenstamzenuw-
syndromen. In een enkel geval - de casuïstische literatuur in deze is zeer 
mager - kunnen klachten over een beginnende dementie met vooral in-
strumenteel verval, de klinicus helpen. 
Met name de hier bedoelde patiënten maken weer eens de onmisbaarheid 
van het onderzoek van de lichamelijke verschijningsvorm bij psychisch 
zieken duidelijk. VIRCHOW vermeldde een caput obstipum en torticollis reeds 
als belangrijke aanwijzingen. Men kan in die gevallen een asymmetrische 
misvorming venvachten. Bij inspectie van de patiënten van dorsaal lette 
men op de lengte van hals en nek. Zijn deze goed gevormd dan zou zelden 
een malformatie in of rond het atlanto-occipitale scharnier bestaan. Deze 
regel is niet geheel betrouwbaar, al vindt men veel frequenter de afwij-
kingen bij mensen met een korte of schijnbaar ontbrekende nek. De 
onderste begrenzing van het hoofdhaar kan te laag liggen, soms zelfs ter 
hoogte van de doornuitsteeksels van de borstwervcls. 
Beziet men de patiënt van voren dan kan de kin op het borstbeen rusten. 
De oren staan te kort boven de schouders. De schoudercontour van de 
musculus trapezius verloopt horizontaal. Het laatste kenmerk hangt niet 
altijd samen met een korte halswervelkolom aangezien ook de schouder-
bladen te hoog kunnen staan, zoals bij de misvorming van Sprengel. 
Schadelijke gevolgen zullen door een verwisseling van beide syndromen 
niet gauw te duchten zijn daar de misvorming van Sprengel niet zelden als 
geassocieerde anomalie present is. 
Bij functie-onderzoek van de cervicale wervelkolom kan een beperking 
van de bewegclijkhcid van het hoofd ten opzichte van de romp blijken. 
Richting en graad van de bewegingsbeperking correleren met aard en ernst 
van de misvorming. 
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Onvermogen de mond wijd te openen was als symptoom reeds vroeg 
bekend (BERTOLOTTI). D E VET vermeldde hoe bij onderzoek van de 
pharynx een versterkte lordose van de halswervelkolom als een zwelling 
kon worden waargenomen. 
Dysraphische kenmerken en degeneratieve stigmata elders aan het 
lichaam kunnen een aanwijzing geven. Opvallend dikwijls zagen wij een 
algemeen dysplastische lichaamsbouw, al of niet met dwerggroei. 
Neurologisch onderzoek als integrerend onderdeel van het onderzoek-
programma bij psychisch gestoorden en de mogelijke uitkomsten daarvan, 
laten wij hier terzijde, aangezien zij op andere plaatsen frequent, uitvoerig 
en terdege zijn beschreven (bij voorbeeld GARCIN en OECONOMOS, KLAUS, 
M C R A E , S A N D B A N K ) . 
De aangetroffen psychiatrische beelden hebben wij gerubriceerd als 
oligofrene, dementiële en organisch gekleurde psychotische. Bij deze 
syndromen zal men denken aan organisch-ccrebrale pathologie en er het 
verdere onderzoek op richten. Men geve in een dergelijk geval misvormin-
gen van de atlanto-occipitale en hersenstamstreek een plaats in het diag-
nostische denken. 
Alle patiënten met een dementie vielen op door een merkwaardig pueriel 
gedrag met een heel weinig gcinhibeerde driftmatigheid. Alleen door dit 
kenmerk kwamen wij bij één van de patiënten tot de diagnose. Overigens 
verarmt het gedrag bij deze zieken snel; het wordt eenvormig en stereotiep. 
Het spreekinitiatief was en bleef arm, de motoriek stijf en mechanisch, de 
gang voorzichtig, houterig en onzeker. 
In de psychotische beelden stonden stuporcuze en katatone trekken op 
de voorgrond. Bij het aanspreken met de naam en toelachen bleek een 
stuk affectiviteit steeds behouden te zijn. Naast uitgesproken akinetisch 
mutisme kunnen andere organische Psychosyndromen worden onderkend. 
Vooral bij patiënten, die tevoren als oligofreen te boek stonden en die 
een dysplastische habitus hebben als boven beschreven, zal een achteruit-
gang van de psychische vermogens of een psychotische desintegratie, die 
anders is dan in een debilitcitspsychose, een waarschuwing moeten zijn 
voor de geneesheer. 
B. NEURORÜNTGENOLOGISCHE DIAGNOSTIEK 
Nadat DWIGHT in 1904 de mogelijkheid had voorspeld, stelde SCHÜI.LER 
inderdaad een jaar later de diagnose röntgenologisch bij een patiënte met 
occipitale dysplasie, atlas-assimilatie, atlanto-occipitale subluxatic en wel-
licht nog een uitgebreide spina bifida cervicalis. 
Veel inspanning heeft men zich getroost bij het zoeken en ontwikkelen 
van betrouwbare röntgenologische technieken en karakteristica, die door 
maat of getal de diagnose bevestigen of ontkennen. De botmisvorming 
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stond hierbij uiteraard centraal en men probeerde soms de driedimen-
sionele malformatie op de tweedimensionele Röntgenafbeelding tot een 
ééndimensioncle index te reduceren. In de laatste dertiger jaren begon met 
CHAMBERLAIN een nieuwe ontwikkeling. D E VET sprak in dezelfde tijd de 
verwachting uit, dat planigrafie diagnostische winst zou kunnen brengen. 
Behalve met het geschetste probleem hoe een ruimtelijke structuur-
anomalie met een reducerend onderzoek vast kan worden gesteld, moet 
men rekening houden met de relativiteit van maat en getal bij een biolo-
gische grootheid, die zich om een gemiddelde beweegt. Voorts kan de 
röntgenoloog de aard van de betrekking tussen vormafwijking en functie-
stoornis dikwijls niet vaststellen. Nog in 1964 wezen GROS en WACKENHEIM 
op de negatieve correlatie tussen de veelheid van diagnostische criteria en 
de zekerheid, die zij geven. 
Bij het meten van hoeken, lijnen en oppervlakken aan schedel of schedel-
projecties zal men waarden verkrijgen, die variëren om een gemiddelde. 
Naar grootte gerangschikt en samengeteld ontstaat een verdelingscurve 
volgens Gauss. In de randgebieden van de curve kan op grond van het 
getal alleen niet worden beslist over ziek of gezond. Meer dan een aan-
duidende waarde kan het getal slechts hebben als het grensgebied van het 
normale is overschreden. Vooral bij minder pregnante afwijkingen is deze 
moeilijkheid voelbaar. Een combinatie van gegevens kan soms toch het 
bestaan van een misvorming voldoende plausibel maken. 
De samenhang van vormanomalie en functiestoornis grijpt dieper. Een 
enkele maal lijken competentieproblemen in een technisch-röntgenologische 
en een klinische attitude mee te spreken. MCRAE (1960) was van mening, 
dat Röntgenonderzoek toont wat er is, doch niet het verband met een 
klinisch beeld weergeeft. Nu en dan kunnen voorspellingen worden ge-
daan op grond van röntgenologische gegevens: bij een dystopie van de 
dens treden bij voorbeeld stellig symptomen op indien de kortste afstand 
van de achterzijde van de dens tot de achterste benige begrenzing 
van het wervelkanaal minder dan 19 millimeter bedraagt (MCRAE). Na de 
uitspraak van TÄNZER (1956): „In der Diagnostik der basilären Impression 
kommt der Röntgenuntersuchung die führende und ausschlaggebende 
Rolle zu", zei GOETTSCH (1957): „De kliniek heeft het laatste woord." 
Waarschijnlijk moet aan de onderlinge dialoog grote waarde worden 
gehecht. 
De technisch-diagnostische vooruitgang heeft verrijking gebracht van 
onderzoekmethoden en criteria. De laatste bespreken wij hierna. Onder de 
nieuwe onderzoekmethoden neemt planigrafie (tomografie) een belangrijke 
plaats in. In de veertiger jaren was hier nog twijfel over mogelijk. HADLEY 
(1948) achtte goede stereoscopische Röntgenopnamen verre superieur aan 
planigrammen. In de vijftiger jaren werd de planigrafie van de schedel-
basis uitgewerkt door FISCHGOLD en medewerkers (1952). Technische 
moeilijkheden bij het onderzoek met de gebruikelijke Röntgenfoto's van de 
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schedel noodzaakten tot deze stap. GVOZDANOVIC en DOGAN (1951) somden 
de struikelblokken als volgt op: 
1. Bij patiënten met atlanto-occipitale dysplasie worden de atlanto-occi-
pitale gewrichten op de voor-achterwaartse opnamen soms niet of 
nauwelijks zichtbaar door dislocatie van de schedclbasis ter plaatse naar 
rostraal. 
2. Axiale opnamen leveren problemen op door kortheid en beperkte be-
wegelijkheid van de nek. 
3. Op het laterale beeld zijn de mediane structuren lastig herkenbaar onder 
andere door de projectie van paramedianc schedelstructuren met name 
de ossa petrosa over de „geïnvagineerde" structuren. Het opisthion is op 
zijdelingse Röntgenfoto's niet altijd gemakkelijk te lokaliseren. 
Bij het meten van hoeken en het trekken van lijnen moeten referentie-
punten worden vastgesteld. Dit kan niet exact. GOETTSCH (1957) achtte 
een afwijking tot 2 millimeter mogelijk. Hoeken opgeven tot in decimalen 
achter de komma lijkt dan niet erg zinvol. 
Het heeft niet aan pogingen ontbroken de verschillende descriptie-
middelen te correleren. 
MEIJER (1957) en BERGERHOFF (1958) vonden weinig overeenstemming 
tussen de uitkomsten van metingen volgens Chamberlain, McGregor en 
Bull („die englischen Verfahren") en de index van Klaus. De ligging van 
het harde verhemelte kan sterk wisselen; de lijnen van Chamberlain en 
McGregor zijn daar mede van afhankelijk. 
HiNCK en medewerkers (1961) wilden alleen de foramen magnumlijn en 
de digastrische lijn van Fischgold en Metzger behouden. 
Onlangs hebben TESKE en EBERT (1965) alle hoeken en afstanden 
nagemeten bij 17 patiënten met occipitale dysplasie en 50 gezonden. Op 
grond van hun bevindingen beschreven zij als veilige criteria: de lijnen 
van Chamberlain en McGregor, de clivus-denshoek, de linea mastoidea en 
digastrica. De index van Klaus heeft het voordeel, dat deze in het alge-
meen kan worden bepaald zonder planigram, doch hij geeft in grensge-
vallen onvoldoende uitsluitsel. De andere wijzen van onderzoek noemden 
zij methodisch lastig of in hun uitkomsten onzeker. 
Alvorens over te gaan tot de bespreking van de verschillende criteria 
schetsen wij de vormafwijkingen, die op de Röntgenfoto's zichtbaar kunnen 
worden bij dysplasieën in het craniovertebrale overgangsgebied. 
Op zijdelingse Röntgenfoto's van de schedel kan het aspect van het neuro-
cranium macrocephaal of microcephaal zijn. De zadelhoek kan groter dan 
normaal zijn. De pars basilaris is verkort en naar boven verplaatst. Het os 
occipitale kan in zijn geheel of in onderdelen dun zijn tot papierdun toe. 
De basale contour van de achterste schedelgroeve is S-vormig. De achterste 
schedelgroeve, beoordeeld naar de afmetingen van de squama occipitalis, 
kan te groot zijn (de misvorming van Dandy-Walker) of te klein. De rots-
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beenpyramiden worden relatief hoog op het schedelbeeld geprojecteerd. 
De atlas is hypoplastisch, heeft een afwijkende vorm en een abnormale 
ligging. Soms is de atlas niet te zien of deze blijkt vergroeid te zijn met 
aangrenzende botten. De draaier kan misvormd zijn of gesynostoseerd met 
de eerste of derde halswervel. De dens epistrophei is bij occipitale dysplasie 
dikwijls lordotisch en kan allerlei vormafwijkingen vertonen. De onderlinge 
ruimtelijke relatie tussen atlas, dens en os occipitale is verstoord. De hals-
wervelkolom kan vormanomalieën hebben: Synostosen, splectvorming, een 
versterkte lordose of arthrosis deformans door onfysiologische belasting. 
Een cervicale hernia nuclei pulposi kan de misvorming op latere leeftijd 
begeleiden. 
Op de voor-achterwaartse Röntgenfoto kunnen asymmctrieën van 
schedelbasis of onderdelen van de schedelbasis duidelijk worden. Nu en 
dan zijn de rotsbecnpyramiden gekanteld met een te hoge stand van de 
spitsen, veelal aan één zijde (rechts!) sterker uitgesproken. Een abnormale 
contour van de achterste schedelgroeve kan een enkele keer in het oog 
springen. In extreme gevallen steekt de densspits boven de projectie van 
de bodem van de voorste schedelgroeve uit. Vormafwijkingen aan de 
halswervels kunnen naar voren komen. 
Op schedelbasisopnamen is vooral de contour van het foramen magnum 
van belang. Het foramen kan vernauwd zijn bij dysplasie van de condy-
laire streek. De condyli staan te ver naar voren en zijn in het foramen 
ingestulpt, zodat dit zadelvormig wordt vernauwd. Uit berekeningen is 
gebleken, dat bij deze zadelvormige verandering van de configuratie van 
het achterhoofdsgat het totale oppervlak van het foramen kleiner is dan het 
gemiddelde bij gezonden. Bij de misvorming van Arnold-Chiari is het 
foramen dikwijls te wijd en dan niet zelden op asymmetrische wijze. De 
plaats van de dens in het achterhoofdsgat kan beslissende informatie 
geven. 
Planigrafie in een frontaal en sagittaal vlak kan structuren in één vlak 
selectief afbeelden zonder storende projectie van de omgeving. Stereosco-
pische opnamen kunnen het inzicht in de ruimelijke constellatie vergroten. 
Bij de bespreking van de criteria die op Röntgenafbecldingen van de 
schedel kunnen wijzen op dysplasie in het craniovertebrale overgangs-
gebied, zullen wij zoveel mogelijk een chronologische volgorde aanhouden: 
1. De zadelhoek. De term basale hoek is meerzinnig; de term zadclhoek 
is dit eveneens, doch in mindere mate. De grootte van de zadelhoek hangt 
af van de wijze van meten. Bij de verschillende methodieken is het basion 
(de projectie van de voorste begrenzing van het foramen magnum) een 
vast punt. In de nasofrontale streek wordt in het algemeen uitgegaan van 
de neuswortel (nasion), soms van de sutura nasofrontaüs. Het hoekpunt in 
de sellastreek wisselt het sterkst. Hiervan bestaan de volgende varianten: 
tuberculum scllae, het midden van de sellaholte, de processus clinoideus 
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posterior en de synchondrosis spheno-occipitalis. De toepassing van de 
hoek is vooral in onbruik geraakt, omdat Platybasie weliswaar nogal eens 
geassocieerd met occipitale dysplasie voorkomt, doch de samenhang tussen 
Platybasie en occipitale dysplasie niet constant blijkt te zijn. KLAUS (1957) 
zag wel een frequent coïncideren van Platybasie en occipitale dysplasie. 
2. De foramen magnum-divushoek. Volgens KLAUS en TESKE en EBERT 
is dit de hoek van Boogaard. Ook de naam van deze hoek is strikt genomen 
niet juist, daar het ene been wordt gevormd door de projectie van de 
clivus en het andere door een raaklijn van het basion aan de tabula externa 
van de squama ossis occipitalis. 
3. De lijn van Boogaard. Dit is een raaklijn getrokken van het nasion uit 
langs het meest caudale deel van de squama occipitalis, bij normale 
schedels het opisthion (de projectie van de achterrand van het foramen 
occipitale). Bij occipitale dysplasie komt eerst het basion, bij sterkere 
dysplasie ook het opisthion boven deze lijn te liggen. 
In de opinie van TÄNZER (1956) bergen de criteria 2 en 3 geen grotere 
foutenbronnen dan later beschreven kenmerken. 
4. De lijn van Chamberlain. Deze lijn die grote bekendheid heeft ge-
kregen wordt getrokken van het opisthion naar de boven-achterzijde van 
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FIG. 20. Diagram van een mediane planigrafische coupe in het atlanto-occipitale 
gebied met de lijn van Chamberlain (patiënte C). 
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het harde verhemelte (fig. 20). Meende CHAMBERLAIN, dat de denstop deze 
lijn niet zou mogen overschrijden, SAUNDERS kreeg bij het onderzoek van 
100 zijdelingse Röntgenfoto's van schedels als rekenkundig gemiddelde van 
de afstand van de denstop tot de lijn van Chamberlain 0,94 millimeter met 
een standaarddeviatie van 3,6 millimeter. De waarschijnlijkheid dat de 
denstop boven de lijn ligt, heeft hij als volgt uitgedrukt: 1 : 5 ligt meer dan 
2 millimeter erboven, 1:19 meer dan 5 millimeter, 1 : 64 meer dan 7 
millimeter en 1 : 800 meer dan 10 millimeter. Deze uitkomst is geldig voor 
schedels van Europeanen en Bantoes. 
Bij de beoordeling van zijdelingse Röntgenfoto's is het veelal niet 
mogelijk vóór- en achterlip van het foramen magnum exact te lokaliseren. 
Ook bij andere criteria is dit soms een groot bezwaar. Volgens MCGREGOR 
laat zelfs een mediaan sagittaal planigram ons nog v/el eens in de steek. 
Vergissingen kunnen ontstaan bij hypoplasie van de condyli occipitales, 
hypoplasie van de atlas of atlas-assimilatie. De atlanto-occipitale gewrich-
ten en de dens staan dan hoger dan normaal (TÄNZER, 1956). 
DECKER c.s. (1956) stelden dat voor de diagnose occipitale dysplasie de 
densspits meer dan 5 millimeter boven de lijn van Chamberlain moet 
liggen. GOETTSCH (1957) neemt 7 millimeter als grens bij lage condyli 
occipitales. De stand van het palatum durum speelt tevens een rol. 
5. De gezichtshoek van Weisbach. Deze hoek wordt gevormd door een 
lijn getrokken uit het nasion naar een punt vóór-onder aan de mandíbula en 
een lijn naar hetzelfde punt van de vóórrand van het foramen magnum 
uit. 
Bij verplaatsing van het basion naar boven wordt deze hoek kleiner. De 
hoek kan echter variëren met ras en vormafwijkingen van de aangezichts-
schedcl (acromegalie, cretinisme). 
MCGREGOR achtte de hoek weinig bruikbaar, daar deze de karakteristiek 
van de schedelbasis té indirect weergeeft. 
6. De hoek van Buil. Omdat met name bij secundaire basilaire impressie 
de belaste delen van de schedelbasis zich pari passu verplaatsen met de 
„condylaire" delen van de atlas, stelde BULL (1947) voor de hoek te meten 
tussen het vlak van het harde verhemelte en dat van de atlas. Hij deed dit 
door een lijn te trekken van het midden van de voorste atlasboog uit naar 
het midden van de achterste boog, zoals deze zichtbaar zijn op de zijde-
lingse Röntgenfoto (fig. 21). 
Volgens BULL en medewerkers varieert de hoek niet met flexie en 
extensie van nek en hoofd. Teneinde deze eventuele foutenbron te om-
zeilen, fotografeerde BULL de patiënt vooroverliggend met het hoofd in 
middenstand. Samen met NIXON en PRATT (1955) onderzocht hij de relatie 
van deze hoek met de criteria van Chamberlain en McGregor. Indien de 
hoek van Buil +13° is of meer, bestaan zeker ziekelijke afwijkingen; het-
zelfde geldt, wanneer de denstop de lijn van Chamberlain 7 millimeter of 
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FIG. 21. Diagram van een mediane planigrafische coupe in het atlanto-occipitale 
gebied met de hoek van Bull (patiënte В). 
meer overschrijdt en die van McGregor 9 millimeter of meer. Als middel 
tot herkenning van occipitale dysplasie zou deze hoek hogere waarde 
hebben dan de beide lijnen. Onder 20 gevallen van occipitale dysplasie 
werd met dit criterium 1 diagnose gemist in plaats van 8. Een waarde van 
10° voor de hoek van Buil is verdacht voor occipitale dysplasie. 
TÄNZER (1956) verwachtte weinig van de hoek van Buil bij een lichte 
occipitale dysplasie en schreef in het algemeen aan de hoek een geringe 
bewijskracht toe. KLAUS (1957) bestempelde de hoek als onbetrouwbaar 
wegens variabiliteit met flexie en extensie van het hoofd. Wezenlijk was 
ook de kritiek van BERGERHOFF (1958), dat de hoek illusoire betekenis heeft 
indien het harde vcrhemclte scheef staat. Het onderzoek van TESKE en 
EBERT (1965) liet veelvuldig een overlapping zien van normaal en af-
wijkend. Zij vonden het bovendien niet eenvoudig een exact meetresultaat 
te bereiken. 
7. De basale lijn van McGregor. Door een raaklijn te trekken aan de 
boven-achterzijde van het harde verhemelte en de tabula extema van de 
squama occipitalis verkrijgt men de lijn van MCGREGOR (1948). Het voor-
deel van deze lijn boven die van Chamberlain is het minder geïnvolveerd 
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zijn van het referentiepunt aan het os occipitale bij dysplasie van het bot. 
Bij basilaire impressie is het punt statischer dan het opisthion. Tijdens 
flexie en extensie van het hoofd wisselt de afstand van de denstop tot de 
lijn nauwelijks. 
Wanneer de densspits meer dan 4,5 millimeter boven de basale lijn 
komt, ligt de meetuitslag in het grensgebied van de normaliteit en moet 
aan pathologie worden gedacht. 
FISCHGOLD en METZGER wezen op het bezwaar, dat ook bij de basale 
lijn een van de referentiepunten nog varieert met de mate van occipitale 
dysplasie, terwijl een dysplasie in het condylusgebied door diagnostiek met 
deze lijn aan de aandacht kan ontsnappen. 
Zowel bij de lijn van Chamberlain als die van McGregor wordt een 
normale positie van het harde verhemelte voorondersteld. De plaats van de 
denstop wisselt niet alleen met een occipitale dysplasie, doch eveneens met 
de hoogte van de condyli occipitales, de hoek van de draaier ten opzichte 
van het vlak van het foramen magnum en de verhouding tussen de lengte 
van de dens en de hoogte van de voorste atlasboog. 
Als kritische grens voor de afstand van de denstop tot de lijn van 
McGregor geeft LINDGREN (1954) + 5 millimeter aan, DECKER c.s. (1956) 
+ 3 tot + 5 millimeter. 
8. De mastoidlijn. FISCHGOLD en METZGER (1952) beschreven op voor-
achterwaartse opnamen een ligne bi-mastoidienne, de verbindingslijn tussen 
de spitsen van de processus mastoidei (fig. 22). 
Bij een normaal gevormde schedelbasis loopt de lijn midden door de 
atlanto-occipitale gewrichtsspleet met een variatiebreedte van 2 à 3 milli-
meter. 
Als voordeel noemden FISCHGOLD en METZGER, dat de mastoidspitsen 
en de dens in hetzelfde vlak liggen, zodat geen vergissingen mogelijk zijn 
door parallaxeffect. In werkelijkheid bevinden de mastoidspitsen zich 
ongeveer 1 centimeter vóór de gewrichten (LINDGREN, TÄNZER). 
FIG. 22. Diagram van een frontale planigrafische coupe door de processus mastoidei 
met de mastoidlijn (1) en de digastrische lijn (2) (patiënte B). 
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De denstop staat gemiddeld 1 à 2 millimeter boven of onder de mastoid-
lijn. Bij occipitale dysplasie komt de densspits duidelijk boven de lijn te 
liggen. Een overschrijden van de lijn door de denstop is toegestaan tot 
maximaal 7 millimeter (FISCHGOLD). DECKER c.s. vermeldden -3 tot + 1 0 
millimeter als normaal variatietraject. TESKE en EBERT (1965) wilden 
+ 6 millimeter nog als normaal beschouwen. 
De relatie tussen de top van de dens en de mastoidlijn kan worden 
onderzocht op een standaardopname in achter-voorwaartse richting, waarbij 
het overgangsgebied wordt geprojecteerd in de sinus maxillans (houding 
als voor sinusopnamen), of op een planigram gericht op het mastoid, dat 
palpatoir kan worden gelokaliseerd. Bij een normale schedelbasis verloopt 
de contour horizontaal of is naar beneden uitgebocht; bij een occipitale 
dysplasie koerst de schedelbasiscontour van de mastoiduitsteeksels af naar 
mediaan omhoog. Variaties door wisselende grootte van de processus 
mastoidci zouden volgens FISCHGOLD en METZGER (1952) in het algemeen 
zeer gering zijn. 
Mede omdat het snijvlak door de mastoiden zich iets vóór een snijvlak 
door de dens bevindt, geven vele onderzoekers de voorkeur aan de digas-
trische lijn (zie onder), die uitgaat van de bodem zelf van de achterste 
schedelgroeve. 
Vergissingen in de beoordeling zijn bij de mastoidlijn mogelijk door 
hypoplasie van de condylen, hypoplasie van de atlas of atlas-assimilatie. 
Atlanto-occipitale gewrichten en dens epistrophei komen m deze gevallen 
hoger te staan dan normaal (TÄNZER). 
9. De digastrische lijn. Een verbindingslijn van de grenzen beiderzijds 
tussen de binnenzijde van het tepelvormige uitsteeksel van het os petrosum 
en de schedelbasis werd door FISCHGOLD et al. (1952) beschreven als 
digastrische lijn. Bij normaal gevormde schedels loopt de schedelbasis-
contour van lateraal schuin naar mediaan beneden of horizontaal. In geval 
van occipitale dysplasie daarentegen stijgt deze contour van lateraal naar 
mediaan omhoog en ligt dan op een voor-achterwaartse opname boven de 
digastrische lijn geprojecteerd. Deze wijze van beoordeling van de schedel-
basis geldt als zeer gevoelig voor het ontdekken van dysplasie (fig. 22). 
10. De foramen magnumlijn. Op een zuiver zijdelingse opname van het 
achterhoofdsgebied trokken MCRAE en BARNUM (1953) een verbindingslijn 
tussen voor- en achterlip van het foramen magnum: de foramen magnum-
lijn. Zij spraken van basilaire impressie, wanneer de contour van de 
squama occipitalis - die zich normaal als een naar caudaal convexe lijn 
aftekent boven de foramen magnumlijn - óf convex is naar boven óf onder 
de foramen magnumlijn ligt óf indien de condyli occipitales hetzij op hetzij 
boven de foramen magnumlijn liggen. Wanneer de densspits boven de 
foramen magnumlijn zichtbaar is, bestaat reden tot alarm. 
Een raaklijn getrokken langs de achterzijde van de dens loodrecht op de 
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foramen magnumlijn moet de laatste snijden in het voorste vierde deel. 
De lijn heeft beperkte waarde naar de mening van TESKE en EBERT 
(1965), daar de dens zelfs bij sterke occipitale dysplasie nog onder de lijn 
kan blijven. Ook bij basilairc impressie kunnen de referentiepunten in 
gelijke mate in de vormverandering betrokken zijn. 
11. De hoogte-index van Klaus. In 1957 ontwikkelde KLAUS zijn zo-
genaamde hoogte-index door het bepalen van de lengte van een lood-
lijn uit de denstop naar de verbindingslijn van het tuberculum sellae en het 
hoogste punt van de protuberantia occipitalis interna op de eminentia 
cruciata. Als gemiddelde grootte van de index gaf hij 4 0 - 4 1 millimeter 
op, met echter een relatief grote variatiebreedte. Een basilairc impressie of 
occipitale dysplasie is kenbaar aan een index kleiner dan 30 millimeter. 
Als bijkomend criterium kan de plaats van het voetpunt van de loodlijn 
worden gebruikt. Dit ligt normaal op de grens van het middelste en ach-
terste derde deel van de verbindingslijn van tuberculum sellae naar emi-
nentia cruciata. Bij een basilairc impressie verschuift het punt naar dorsaal. 
Als voordelen van zijn index zag KLAUS: 
a. De index geeft een echte ruimtelijke verhouding weer tussen het bovenste 
halswervelsegment en de achterste schedelgroeve. Dit is een criterium 
voor de diepte van de fossa posterior. 
b. De dens en de linea tubero-cruciata liggen in één vlak. 
с De referentiepunten kunnen zonder ernstige moeilijkheden worden gelo­
kaliseerd. 
d. Projectiefouten hebben geen grote invloed op de index. Het verschil zou 
hoogstens 3 millimeter bedragen. 
e. Voor de bepaling van de index zijn geen planigrammen nodig. 
In 16 gevallen van occipitale dysplasie was de index 22-29 millimeter, 
gemiddeld 26 millimeter (MCGREGOR 20 millimeter, CHAMBERLAIN 24 
millimeter). 
TESKE en EBERT (1965) achtten de index voorwaardelijk bruikbaar 
indien als grens 35 millimeter wordt genomen in plaats van 30 millimeter. 
De schedelvorm verandert de grootte van de index. 
12. De temporomandibulaire lijn. FISCHGOLD, LIÈVRE en SIMON (1959) 
beschreven een temporomandibulaire lijn als oriëntatiekenmerk. Gemeten 
wordt de afstand tussen een horizontale lijn ter hoogte van de temporo-
mandibulaire gewrichten en een horizontale lijn langs de bovenrand van de 
voorste atlasboog. 
Zowel op zijdelingse als voor-achterwaartse opnamen is de normale 
afstand ± 30 millimeter (22-39 millimeter). Bij een occipitale dysplasie is 
de afstand kleiner. Een waarde onder 8 millimeter is bewijzend. 
Omdat de punten in verschillende vlakken liggen bij de opname kan 
106 
FIG. 23. Diagram van een frontale planigrafische coupe door de processus mastoidei 
met de allanto-condylaire lijn van Schmidt en Fischer (patiënte A.) 
sterke vertekening optreden door parallaxwerking. De bruikbaarheid wordt 
niet hoog aangeslagen. 
13. De atlantocondylaire hoek van Schmidt en Fischer. De hoek die de 
atlanto-occipitale gewrichtsspleten onderling maken, karakteriseert volgens 
SCHMIDT en FISCHER (I960) de ontwikkeling van de condyli (fig. 23). Bij 
normaal uitgegroeide gewrichtsuitsteeksels van het os occipitale maken 
hun projecties op voor-achterwaartse opnamen een hoek van 124°-1340. 
14. De clivus-denshoek van Decker en Breig. Op de hoek gevormd door 
de projectie van de clivus en de raaklijn aan de achterzijde van de dens 
werd gewezen door DECKER en BREIG (DECKER, 1961). Onder normale 
omstandigheden bedraagt de grootte van de hoek ongeveer 160% doch de 
waarde hangt deels samen met de stand van het hoofd. Tijdens flexie en 
extensie van het hoofd kan de hoek variëren van 152!,-177°. Bij occipitale 
dysplasie is de bewegelijkheid in het craniovertebrale scharnier sterk ver-
minderd; de hoek is dan kleiner en kan zelfs spits worden. 
TESKE en EBERT (1965) vonden het een betrouwbaar criterium indien 
men de opname maakt met het hoofd in de middenstand en 150° als grens-
waarde stelt. 
15. De clivuslengte. FISCHGOLD et al. (1959) hebben gewezen op het 
belang van metingen van de clivuslengte ter beoordeling van de ontwikke-
ling van de pars basilaris ossis occipitalis. De normale afstand van de 
synchondrosis spheno-occipitalis tot het basion zou 32 ± 3 millimeter 
bedragen. Bij een occipitale dysplasie is de lengte 24 ± 3 millimeter. 
Nu blijkt het occipitale clivusdeel zeer moeilijk te meten (TESKE en 
EBERT, 1965), zodat de praktische bruikbaarheid van dit criterium 
dubieus is. 
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16. De basilaire lijn van Thiébaut, Wackenheim en Vrousos. De zoge-
naamde basilaire lijn verkrijgt men door de projectielijn van de clivus naar 
caudaal te verlengen. Met deze lijn kan men de plaats van de dens karak-
teriseren ten opzichte van de pars basilaris ossis occipitalis. Bij een nor-
maal gevormde schedel en halswervelkolom is de basilaire lijn een raaklijn 
aan de denstop. Met de lijn kan men luxaties op het spoor komen. 
Zonder contrastmiddelen kunnen op de gebruikelijke wijze Röntgen-
foto's van de schedel worden gemaakt in zijdelingse en voor-achterwaartse 
richting, aangevuld met opnamen van de schedelbasis. Uitbreiding van het 
onderzoek is mogelijk door projecties van TOWNE, KASABACH en SCHÜLLER 
en vergrotingstechniek (GOETTSCH). Stcreoscopische beelden kunnen het 
ruimtelijk inzicht in de structuur van de benige hersenkapsel vergroten. 
Door projectie met het hoofd in flexie en extensie kan de relatie tussen 
occiput, atlas en draaier verder worden bestudeerd met name wat betreft 
Synostose van de atlasbogen, bcwegingsbeperking en abnormale bewege-
lijkheid eventueel leidend tot subluxatie. 
LINDGREN (1941) heeft half axiale opnamen van de schedel aanbevolen 
met de patiënt in rugligging, de centrale straal invallend in een hoek van 
35°. Hierdoor krijgt men naar zijn mening een goed algemeen beeld van 
het foramen magnum met zijn laterale begrenzing (insluiping van de 
condylaire streek!). 
Door bregmatico-occipitale projectie is de achterste atlasboog zichtbaar 
te maken. Ook opnamen volgens Schüller helpen bij de beoordeling van 
vorm en relaties van de atlas. 
In het voorgaande kwam planigrafie reeds ter sprake. Door planigrafie 
kunnen structuren in één vlak selectief worden afgebeeld; storende projec-
ties van nabijgelegen contrastgevende weefsels worden geëlimineerd. 
Door toepassing van contrastmiddelen worden vooral de weke delen 
waarneembaar: bloedvaten, arachnoidale ruimte, het centrale zenuwstelsel 
met zijn ventrikelruimten en de daarin heersende communicatieverhou-
dingen. 
De indicaties voor de verschillende vormen van contrastonderzoek 
kunnen slechts worden gesteld na voorbereidende Röntgenexploratie en 
analyse van het klinische beeld. 
Myelografie en vulling van de liquorruimten met lucht langs lumbale 
weg of door middel van boorgaten en ventrikelpunctie kan soms beslissende 
informatie geven. 
Door EPSTEIN (1948), SHAPIRO en ROBINSON (1955), NAUDIN en GIRARD 
(1957) werd lipiodol gebruikt voor myelografisch onderzoek hoog cervi-
caal. Bij de misvorming van Arnold-Chiari is passage langs de voorzijde 
van het myelum ongestoord. Achter treedt een stop op. 
Van DANDY stamt het advies de cervicale arachnoidale ruimte te bestu-
deren door het inbrengen van lucht. Als voordelen van lucht boven olie 
108 
noemde JIROUT (1958): in het cervicale gebied geeft lucht een goed con-
trast, het wordt snel geresorbcerd, is ongevaarlijk, leptomeningeale reactie 
blijft uit, de contour is beter door afwezigheid van druppelvorming of breuk 
van de contrastkolom en ten slotte bestaat niet het gevaar, dat olie in de 
basale cisterne loopt. Door afwisselend de voorste en de achterste arach-
noidale ruimte te vullen kan beter worden gedifferentieerd tussen neo-
plasma en misvorming van Arnold-Chiari. 
MARKS en LIVINGSTONE, SWANSON en FINCHER (1949) toonden hoe op 
myclogrammen de cercbellaire „tonsillen" bij de misvorming van Arnold-
Chiari naar caudaal zijn verplaatst en omgeven door lucht. Hoog cervicaal 
kan een obstruerend vormsel worden gezien met een gelobde onderste 
contour (SHAPIRO en ROBINSON, 1955). Dit beeld is echter niet alleen 
kenmerkend voor de misvorming van Arnold-Chiari, daar elke gelobde 
extramedullaire intradurale tumor hetzelfde aspect op de foto's kan ver-
oorzaken. De typische contouren kunnen ook bij de misvorming van 
Arnold-Chiari afwezig zijn, indien de incisuur door verkleving is geoblitc-
reerd. Verwarring met een neurofibroom of meningeoom is dan mogelijk. 
Bij 2 van de 3 patiënten van COGAN en BARROWS was dit het geval. 
L I L I E Q U I S T adviseerde om na de luchtvulling opnamen te maken volgens 
Lindgren. De arachnoidalc ruimten onder het foramen magnum kunnen 
zo goed worden bestudeerd. Om luchtvulling van de cervicale arachnoidale 
ruimte te bereiken, laat hij vóór de injectie van lucht het hoofd maximaal 
flecteren. Voor het visualiseren van fijnere details van 4e ventrikel en 
omgeving kunnen planigrafische opnamen worden gemaakt door auto-
planigrafie (Z IEDSES DES PLANTES) . Verlenging en vervorming van de 4e 
ventrikel en een foramen van Magendie onder het niveau van het achter-
hoofdsgat kunnen zichtbaar worden. 
Bij de misvorming van Arnold-Chiari zijn de caudale cercbellaire delen 
puntiger en platter dan bij een cercbellaire drukconus. Tijdens de myelo-
grafie sluiten de tongen van een Arnold-Chiari de liquorweg dikwijls niet 
geheel af. 
THIÉBAUT, WACKENHEIM en VROUSOS (1961) spoten 10 cc lucht in na 
lumbale punctie zonder tevoren liquor af te nemen. Zij trachtten de cere-
bellairc tongen te fotograferen door mediane planigrafie. Bij elk pneumen-
cephalogram pasten zij deze techniek als routine toe. Wanneer een occi-
pitale dysplasie aanwezig is, zal het meestal gewenst zijn na lumbale 
gasinsufflatie mediane planigrafie te verrichten, omdat de 4e ventrikel dan 
klein is en hoog staat, achter de dichte schaduw van het rotsbeen. 
V E R B I E S T (1953, 1956) adviseerde ventriculografie uit te voeren met de 
methode van Ziedscs des Plantes voor het onderzoek bij de afwijking van 
Arnold-Chiari. In de rechter zijventrikel wordt 15-20 cc lucht ingebracht. 
Nadat de lucht in de voorhoom is verzameld wordt het gas door salto-
techniek naar het rostrale deel van de 3e ventrikel geleid en vandaar naar 
caudaal. Als voordelen van deze werkwijze ziet V E R B I E S T de mogelijkheid 
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de intracraniëlc druk te meten, de misvorming van Arnold-Chiari à vue te 
brengen na passage van de lucht naar de spinale arachnoidalc ruimte en de 
gelegenheid een indruk te krijgen van het ventrikelsysteem met de daarin 
bestaande communicatieverhoudingen. Het is naar zijn mening een excel-
lente methode voor het onderzoek van de communicatie tussen de 4e 
ventrikel en de spinale en intracraniëlc ruimten. 
L I L I E Q U I S T (1960) daarentegen vond lumbale cnccphalografie voor 
exploratiedoeleinden in veel opzichten superieur aan de vcntriculaire 
route. De laatste zou meer risico's inhouden en een zwaardere ingreep 
vergen. 
Een soms zeer specifieke bijdrage voor het onderzoek van het cranio-
vertebrale overgangsgebied kan door vertebralisarteriografie worden ge-
leverd. DECKER C.S., SPILLANE c.s., DRIESEN, TÄNZER en DIECKMANN 
onderzochten dysplasieën in het atlanto-occipitale gebied met arteriografie 
van de arteria vertebralis. SPILLANE C.S. (1957) beschreven het loopsign, 
een sterke caudaalgenchte lusvorming van de arteria cerebelli posterior 
inferior bij de afwijking van Arnold-Chiari. Het is geen constant symptoom 
gebleken. Bij atlas-assimilatie kan wel eens een abnormale intreeplaats van 
de arteria vertebralis worden gevonden door een opening in het os occi-
pitale. Ook enkele andere vaatanomalieën zijn gezien ( D R I E S E N ) . DECKER 
c.s. zeggen dat vertebralisarteriografie bij deze groep afwijkingen nauwe-
lijks inzicht van betekenis geeft. 
In het algemeen achten wij voor het stellen van de diagnose dysplasie 
in de atlanto-occipitale en hersenstamstreek de gebruikelijke voor-achter-
waartse en zijdelingse Röntgenopnamen van de schedel van grote betekenis. 
Voor nader onderzoek komt planigrafie van het scharniergebied in aan-
merking, zo nodig gevolgd door of gecombineerd met luchtencephalo-
grafie, indien althans geen contra-indicatie bestaat, hetzij tegen de ingreep 
op zich hetzij tegen suboccipitale punctie. Bij atlas-assimilatie immers ver-
hindert een benige weerstand de punctie. Bij occipitale dysplasie kan de 
naald in de tweede intervertebrale spleet belanden. Atypische vaten, zowel 
arteriële als veneuze kunnen worden aangeprikt. Het dystopische cere-
bellum kan bij de misvorming van Amold-Chiari gelaedeerd worden. 
Cysten, vergroeiingen en hydrocephalus met intracraniëlc drukverhoging, 
doch zonder stuwingspapillcn vormen verdere gevaren. 
In enkele gevallen kan arteriografie de voorkeur hebben. 
De onderlinge constellatie van schcdelbasis, atlas en dens epistrophei 
kan het best worden beoordeeld op planigrammen volgens de eerder aan-
gegeven criteria. 
Voor een analyse van de gestoorde verhoudingen is goed samenspel 
noodzakelijk tussen klinicus en röntgenoloog. 
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С. DIFFERENTIËLE DIAGNOSTIEK 
Herhaald zij dat als belangrijkste condities voor het stellen van de dia-
gnose kunnen gelden het bekend zijn met de afwijkingen en het present 
houden ervan in de diagnostiek. Toen M C R A E en BARNUM in de door hen 
onderzochte ziektegeschiedenissen 38 ,9% diagnostische missers vonden, 
noemde GÂTAI dit een zeer gunstig percentage! MORETÓN kwam immers 
tot 80%i; dat leek GÂTAI realistischer. 
Indien wij uitgaan van de gevallen met klachten en symptomen kan een 
tabel van Gâtai de moeilijkheden voor de klinicus adstrueren. Bij 55 
zieken werden 71 verkeerde diagnosen gesteld, die wij hier opsommen: 
cerebellaire tumor, syringomyelie en syringobulbie, multipele sclerose, 
encefalitis, craniocervicale tumor, amyotrofische lateraalsclerosc, encefalo-
pathia hypertcnsiva, vasculaire stoornis, posttraumatische toestand, oto-
geen abces, médullaire tumor, bulbaire tumor, tumor van de schedelbasis, 
ponstumor, hypophyse tumor, tumor van de 3e ventrikel, pinealoom, infra-
tentorieel tuberculoom, frontale tumor, malum Potti, morbus Reckling-
hausen, atlas-assimilatie, epilepsie, acute psychose, hysterie en hydrocepha-
lus van onbekende oorsprong. Wij merken op, dat een van de laatste vier 
diagnosen de patiënt in het psychiatrische ziekenhuis kan brengen. 
Indien bij occipitale dysplasie een neurologisch syndroom aanwezig is, 
vormt multipele sclerose de meest gestelde onjuiste diagnose. Door de 
nystagmus, de ataxie, de paraparese van de benen, de grillige Symptomato-
logie en het verloop in Schübe kan het neurologische beeld van multipele 
sclerose bedriegelijk worden nagebootst. 
Syringomyelie en syringobulbie volgen na multipele sclerose in frequen-
tie. Het klinische syndroom kan niet alleen op syringomyclie gelijken, doch 
syrinx- en holtevorming kan een onderdeel zijn van het beeld van de 
dysplasie. 
Het standpunt dat tot de diagnose multipele sclerose, syringomyelie of 
syringobulbie niet mag worden besloten zonder onderzoek van het cranio-
vertebrale overgangsgebied wordt door meer dan één klinicus bepleit. 
Ook tot de diagnose amyotrofische lateraalsclerose wordt wel ten on-
rechte geconcludeerd. 
Discopathie, ancurysma van de arteria vertebralis, hoog gelegen cervi-
cale tumoren, meningeomen en chordomen in de streek van het foramen 
magnum kunnen nu en dan gelijkende klinische beelden geven evenals 
tumoren van het centrale zenuwstelsel van hoog ccrvicaal tot in pons en 
brughoek. Een enkele maal komen tumoren en dysplasieën te zamen voor 
(JANZEN en DIECKMANN, 1958). Discopathie kan overigens in een gebrekkig 
aangelegde en door de schamieranomalie abnormaal belaste wervelkolom 
een bijkomende afwijking zijn. 
Andere diagnostische valkuilen zijn arachnitis posterior, cervicale mye-
litis, migraine cervicale, arthritis van de halswervelkolom, occipitalis-ncural-
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gie, dystrophia musculorum progressiva van het schoudergordeltype, epilep-
sie, syndroom van Meniere en spinale spieratrofie. 
Bij de misvorming van Arnold-Chiari is de belangrijkste differentieel-
diagnostische overweging een cercbellaire tumor (MCCONNELL en PARKER, 
1938). 
Moeilijk kan soms het onderscheid zijn tussen een obstructiehydroce-
phalus met cerebellaire drukconus en een misvorming van Amold-Chiari 
met secundaire obstructiehydroccphalus, zelfs durante operatione. Beschre-
ven wordt dat bij de misvorming van Arnold-Chiari tijdens de operatie 
de arachnoidca adherent is aan de „tonsillen", de cerebellaire tongen 
platter zijn dan normaal en een gevederd aspect hebben, de laatste hersen-
zenuwen een schuin naar rostraal verlopend traject volgen en dorsaal op 
de medulla een knobbel of knik zichtbaar is ter plaatse van de dystopische 
nucleus gracilis en cuneiformis. 
Lijkt de misvorming van Klippel-Feil te bestaan, dan moet vooral aan 
andere afwijkingen van de wervels worden gedacht: trauma, chronisch 
reuma, atlas-assimilatie, hemivertebra met torticollis, dubbelzijdige halsrib 
aan de 6e cervicale wervel, spina bifida cervicalis en de afwijking van 
Sprengel. 
Bij een psychiatrisch syndroom zonder begeleidende neurologische symp-
tomen bestrijkt de differentiële diagnose, afhankelijk van het gevonden 
toestandsbeeld, het gebied van de oligofrenieën en dementiecn. 
Voor de aetiologische diagnostiek van oligofrene syndromen schijnt ons 
van groot belang, dat de aanwezigheid van occipitale dysplasie tot nu toe 
pas in of na de puberteit werd vastgesteld. Het is nog niet bewezen, dat 
de anomalie - voor zover het geen zeer zware reeds direct na de geboorte 
tot ziekteverschijnselen aanleiding gevende misvorming betreft (bij voor-
beeld een meningomyelocele of hydrocephalus externus) - met voldoende 
zekerheid tijdens de kinderleeftijd kan worden herkend. Dit is niet zonder 
betekenis voor zover neurologische en psychiatrische observatie van oligo-
frene kinderen op jeugdige leeftijd plaatsvindt en de noodzaak van her-
haling van de observatie na het eerste decennium niet gebleken is. Wij ver-
moeden dat de diagnose in ieder geval gedurende de puberteitsjaren ge-
makkelijker kan worden gesteld zonder grote diagnostische ingrepen. 
Indien dementie optreedt, al of niet gesuperponeerd op een oligofreen 
syndroom, zal in een lege artis uitgevoerd onderzoek de hcrsenkapsel 
eveneens worden bestudeerd. Een dysplasie van het os occipitale mag dan 
niet worden gemist. Een geïsoleerde misvorming van Amold-Chiari is veel 
lastiger op het spoor te komen indien foramen magnumfoto's niet voor-
handen zijn. Benigne tumoren die intermitterend de liquorcirculatic be-
moeilijken of tot lokaal oedeem aanleiding geven, kunnen door de lang-
zame evolutie van het klinisch-psychiatrische toestandsbeeld met het optre-
den van remissies, diagnostische verwarring stichten. 
Psychotische desintegratics kunnen worden miskend als debilitcitspsy-
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chose, dcgcneratiepsychose, psychogene stupor of schizofrene Schub. 
Wanneer in een debiliteitspsychose het reactieve moment onduidelijk 
blijft, behoefte aan affectief contact ontbreekt en de duur van de psychose 
enkele weken te boven gaat, zij men op zijn hoede. 
Bcwustzijnsverlaging, stuporeuze en katatone trekken in het psychopa-
thologische tableau verwijzen naar onze mening zo expliciet naar een 
gestoorde hersenfunctie, dat routine-onderzoek van de schedel en electro-
encephalografic aangewezen is. Men bedenke, dat dysplasie in de atlanto-
occipitale en hersenstamstreek waarschijnlijk frequenter zal blijken te zijn 
op het ogenblik, dat wij deze regels schrijven dan encephalitidcn, tumoren 
en intoxicaties als ziekmakende conditie bij dit genre psychiatrische syn-
dromen. 
De ervaring heeft geleerd, dat extrapyramidale syndromen van andere 
oorsprong van tijd tot tijd op analoge wijze worden verward met erop 
gelijkende psychisch-functionele beelden. Wij noemen met name de arte-
riosclerotische Muskclstarre van Förster, de ziekte van Wilson en extra-
pyramidale syndromen op de bodem van intoxicatie of deficiëntie. 
Indien na een psychotische fase onvoldoende herstel volgt of zich reïn-
tegratie voltrekt op een niveau lager dan het prepsychotische, kan dit even-
eens te wijten zijn aan een van de boven besproken misvormingen met 
complicaties. Het behoeft nauwelijks betoog, dat het onjuist is in derge-
lijke gevallen zonder meer de diagnose schizofrenie te stellen. In de resul-
terende defecttoestand kan gebrek aan aandrift de gedachte naar schizo-
frenie voeren, doch de affectiviteit is op een primitief niveau gaaf. 
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XII 
T H E R A P I E 
Bij complicaties van occipitale dysplasie is therapeutische hulp vooral 
gerealiseerd door operatief ingrijpen. 
Nadat KECHT (1932) de mogelijkheid van chirurgische behandeling in 
de vorm van een decompressieve craniotomie had geopperd, hebben 
EBENIUS-OLIVECRONA (1934) als eersten bij 4 patiënten suboccipitale de-
compressie verricht en wel met een gunstig effect bij 3 van hen. 
De laatste uitgesproken tegenstander van chirurgische therapie was 
SCHÜLLER (1940). Operatie werd volgens hem ondernomen op grond van 
de veronderstelling een cerebellaire tumor voor zich te hebben. Een juiste 
diagnose zou de patiënt een operatie kunnen besparen. Hoewel dit stand-
punt is overwonnen blijft het nog een onuitgemaakte zaak, wanneer en op 
welke indicatie moet worden ingegrepen. Ook sommige contra-indicaties 
lijken ons ernstig voor kritiek vatbaar, wat wij nog nader zullen betogen. 
Het doel van een operatie bij occipitale dysplasie is ten minste het 
elimineren van compressie en opheffen van ruimtebeperking. Andere oog-
merken kunnen zijn: herstel van de liquorcirculatie, losmaken van ver-
groeiingen en door resectie van cerebellaire tongen het gebrek aan ruimte 
in het achterhoofdsgat minder nijpend maken. Progressie van het klinische 
beeld wordt verhinderd en de bestaande symptomen kunnen verminderen 
of verdwijnen. 
In de loop van 25 jaar, sinds de publikatic van CHAMBERLAIN in 1939, 
hebben neurochirurgen belangrijke waarnemingen gedaan en het inzicht 
vergroot in de gevaren, beperkingen en mogelijkheden van operatief 
ingrijpen. In het jaar van de publikatie van CHAMBERLAIN moest D E VET 
nog constateren, dat bijna alle gevallen post-mortem werden herkend. 
Voor hem was alleen verhoging van de intracraniële druk met stuwings-
papillen en gevaar voor de visus een indicatie tot operatie. Hij vroeg zich 
af - en velen na hem - of bij suboccipitale decompressie wellicht bot wordt 
verwijderd, dat met name bij occipitale dysplasie een steunende functie 
heeft. Voorafgegaan door tractie als poging de impressie te verminderen, 
wilde hij een orthopedisch stcunapparaat appliccren, zoals SEKIR reeds 
suggereerde. Het apparaat moest het door tractie bereikte resultaat con-
solideren en progressie verhinderen. 
LIST (1941) verloor na operatie een patiënt bij wie hij het advies van 
Chamberlain de dura gesloten te laten niet had opgevolgd, een andere bij 
wie hij tijdens de ingreep in verband met hydromyelie een kleine incisie in 
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het ruggcmerg had gemaakt en een derde patiënt door abusievelijk in-
snijden van de medulla, die in een smalle atrofisch-fibreuze band was 
veranderd. Hij pleitte voor het aanbrengen van een botspaan na weg-
neming van de squama occipitalis. Hij sloot een patiënt wegens oligofrenie 
van operatie uit, zonder dat dit voor hem een discussiepunt blijkt te zijn 
geweest. 
Het stoppen van een anders progredient en meestal dodelijk verlopende 
aandoening was het argument van PEYTON en PETERSON (1942) om in te 
grijpen. 
Zelfs bij basilaire impressie, op de bodem van een morbus Paget bij 
voorbeeld, adviseerde RAY operatie hoewel deze patiënten de ingreep 
slechter doorstaan en de rijke vascularisatie van schedel en omliggende 
weke delen het werken bemoeilijkt. Hoe minder intraduraal wordt ge-
manipuleerd, des te beter. 
GHERARDUCCI (1950) achtte bij bulbaire symptomen en verhoging van de 
intracraniële druk operatie aangewezen. 
Een groot gevaar van suboccipitale decompressie was volgens RICARD 
(1953) het toenemen van de kans op afglijden van de atlas met atlanto-
axiale luxatie. Men kon daarom niet met suboccipitale decompressie vol-
staan. Occiput en draaier moesten ten opzichte van elkaar worden ge-
immobiliseerd door een botspaan, een lastige ingreep in een smal en diep 
werkterrein. Een derde gedeelte van de chirurgisch behandelde patiënten 
overleed naar zijn mening door bulbaire verschijnselen. 
Steeds gedifferentieerder werd de indicatie daarna afgewogen. 
PHILLIPS (1955) vond in een enkel geval een gipskraag nog de moeite 
van het proberen waard. Hij benadrukte het sterk wisselende verloop van 
het klinische beeld. Verschijnselen kunnen ontbreken, gering zijn of 
stationnair blijven. Progressie kan spontaan of door rust tot stilstand 
komen. De korte nek en de versterkte cervicale lordose hinderen het werk 
van de anesthesist soms bij intubane voor intratracheale narcose of post-
operatief bij respiratiestoornissen. Voor morfine en narcotica kan over-
gevoeligheid bestaan. Na de operatie onder lokale anesthesie kunnen 
voorts afwijkingen van respiratie, circulatie en bewustzijn optreden. 
Door thoracale kyphose, verminderde excursies van de borstkas, párese 
van de ademhalingsspicren en bulbaire functiestoornissen met deficiënte 
larynx- en pharynxreflexen ontwikkelen zich postoperatief gemakkelijker 
bronchopneumonieën. 
DE MORSIER (1956) achtte de operatieresultaten niet bemoedigend. De 
ligging van de bulbus pal achter de dens maakt de ingreep naar zijn mening 
heel riskant. 
Een kritische bespreking van de stand van zaken gaf GÂTAI in 1957. 
Zijn studie bevat veel stof, die het overdenken waard is. Stelde men 
tevoren, dat de keus ging tussen operatie en palliatieve behandeling, 
GÂTAI noemde ook chirurgische behandeling bij occipitale dysplasie een 
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hoogstens palliaticve oplossing voor afsnoering, ruimtebeperking en ten 
dele voor compressie. Hij onderzocht de geschiedenis van 98 geopereerde 
patiënten, van wie 18 door hemzelf waren behandeld. De mortaliteit in 
deze groep was minstens 35,9%. Een dodelijke afloop meende hij op 
3 factoren te kunnen terugvoeren: een onjuiste pre-operatieve diagnose, 
ventriculografic voorafgaand aan de operatie en té uitgebreide exploratie, 
zoals bij voorbeeld vrijleggen van 4e ventrikel of brughoek, passage-
onderzoek en losmaken van adhesies. Pneumencephalografisch onderzoek 
zou volgens hem nauwelijks betekenis hebben voor de diagnose. Over de 
operatietechniek gaf hij informatie evenals later DRIESEN (1960). 
JOST (1958) wilde meestal conservatief behandelen. In het aflaten van 
liquor, al dan niet tijdens pneumencephalografie, zag hij een therapeu-
tische mogelijkheid: „Bei protrahierten Muskelkontrakzionen im Nacken-
Hinterkopf-Bereich bewähren sich Massage, Kurzwellen, Einreibungen 
U.A.". 
Het beste operaticresultaat verkreeg DRIESEN (I960) bij patiënten met 
een klinisch beeld, dat door subjectieve klachten wordt gekenmerkt. Ver-
hoogde intracraniële druk zonder ernstige neurologische uitvalsverschijn-
selen beïnvloedt de vooruitzichten gunstig. Grove functiestoornissen van 
de lange spinale banen zijn prognostisch somber. 
De ontwikkeling van operatieve ingrepen als behandelingsvormen voor 
occipitale dysplasie en de misvorming van Arnold-Chiari is aanvankelijk 
gescheiden verlopen. Niet alleen was de onderlinge samenhang weinig 
bekend, maar ook leek het in de eerste jaren om geheel andere leeftijds-
groepen te gaan. Neurochirurgen troffen echter in hoge frequentie tijdens 
operaties voor occipitale dysplasie misvormingen van het cerebellum aan, 
waardoor een onderling verband tussen de afwijkingen duidelijk is ge-
worden. 
VAN HOUWENINGE GRAFTDIJK heeft getracht bij de misvorming van 
Arnold-Chiari het ventielmechanisme, zoals hij zich dat voorstelde, on-
werkzaam te maken. Als twee mogelijkheden daartoe zag hij resectie van 
de cerebellaire ventielklep en verruiming van het achterhoofdsgat. Zijn 
advies was om het bot van de squama occipitalis ruim weg te nemen tot in 
het achterhoofdsgat, de bogen van de eerste wervels te verwijderen en de 
dura te openen. Het was dezelfde operatie, die enkele jaren later werd 
ondernomen in gevallen van occipitale dysplasie. Bij een röntgenologisch 
wijd of normaal achterhoofdsgat kan een durale snoer-ring nog comprime-
rend werken. 
MCCONNELL en PARKER (1938) openden de arachnoidea maximaal, 
doch waarschuwden tegen pogingen de cerebellaire tongen te mobiliseren 
of weg te nemen. Oc operatieresultaten waren toen beter dan die van VAN 
HOUWENINGE GRAFTDIJK. 
Op de aanwezigheid van abnormale veneuze bloedvaten in de hersen-
vliezen werd door INGRAHAM en SCOTT (1943) gewezen. 
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Voor GARDNER en GOODALL (1950) was het doel van de operatic het 
opheffen van de obstructiehydrocephalus door herstel van de liquor-
circulatie. 
Tot een wat ander standpunt kwam VERBIKST (1953). Indien aan con-
trastonderzoek van de hersenholten een misvorming van Arnold-Chiari 
ontsnapt, was dat volgens hem minder erg, omdat ventriculostomie van 
de 3e ventrikel de hydrocephalus toch verhelpt. Alleen bij pogingen een 
Torkildsendrain aan te leggen, stuit men op moeilijkheden door gebrek 
aan ruimte, wanneer de achterste schedelgroeve openligt. 
Technische problemen bij een suboccipitale ingreep berusten onder meer 
op lokale vormafwijkingen van het skelet, abnormaal vaatverloop, hetero-
topc ligging van cercbellaire delen en veranderingen van de vliezen: 
cysten, vergroeiingen, aplasie van de arachnoidale ruimte. 
Resumerend kunnen wij zeggen, dat intracraniële drukverhoging met 
stuwingspapillen steeds als operatie-indicatie wordt aangemerkt. Als 
andere indicaties worden genoemd bulbaire symptomen en toenemende 
médullaire compressie, volgens sommigen neurologische symptomen zonder 
meer. 
Progressie van de verschijnselen wordt in het afwegen van de operatie-
indicatie betrokken. Duidelijke progressie binnen de tijdsspanne van één 
jaar was voor GÂTAI reden tot ingrijpen. 
DRIESEN vond snel handelen noodzakelijker naarmate de patiënten 
jonger zijn in verband met de te verwachten progressie door arachnitis, 
traumata en involutieprocessen in het vaatstelscl. 
Bij het evalueren van de operatie-indicatie bedenke men, dat in het 
algemeen geen directe correlatie bestaat tussen de ernst van de botaf-
wijkingen en klinische symptomen. 
JANZEN (1964) zegt voorzichtig, dat de ingreep zwaar is, meestal te laat 
komt en geen met zekerheid voorspelbare profylactische waarde heeft. 
Oligofrenie wordt zonder discussie als contra-indicatie beschreven. 
Dit nu lijkt ons aanvechtbaar. Het is naar onze mening onjuist oligofrene 
patiënten uit te sluiten van behandeling indien zij door welke aandoening 
ook in hun reeds beperkte validiteit worden bedreigd. Het is ons gebleken, 
dat patiënten met een weliswaar ernstig tekort aan verstandelijke ver-
mogens na verloop van tijd zodanig psychisch kunnen vervallen - ons 
inziens tengevolge van anatomische complicaties van de dysplasie - dat wij 
in voorkomende gevallen met klem zouden willen pleiten voor pogingen 
hun lijden zoveel mogelijk te verkleinen of te verzachten. 
Wanneer kortelings een dementie is ontstaan, die blijkt samen te hangen 
met één van de beschreven dysplasieën, zal bespreking van de indicatie tot 
operatie minder tegenstrijdige opinies oproepen. Heeft echter al sinds 
langere tijd een dementie bestaan, dan is er hetzelfde gevaar dat deze 
zonder meer tot contra-indicatie wordt verklaard. Met recht menen wij te 
mogen wijzen op de publikaties van ADAMS, HAKIM en anderen, die zagen 
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dat met name bij deze patiënten door een shuntoperatic soms spectaculaire 
verbetermg, juist van de psychische symptomen, kon worden bereikt. 
Voor zover wij weten is de in de literatuur neergelegde ervaring met 
chirurgische therapie bij patiënten met occipitale dysplasie en gedrags-
stoornissen tot nu toe hoogstens zeer gering. Men kan zich met reden 
afvragen of deze zieken een verhoogd risico lopen door hen aan een 
operatie te onderwerpen. Het alternatief, een vegeterend bestaan met 
minimaal levensgeluk, vormt daartegenover een dermate schril contrast 
met denkbare, zeker niet uitputtend getoetste goede kansen, dat wij ons 
gerechtigd voelen als pleitbezorger op te treden. 
Wij realiseren ons terdege, dat biologische regulatiemechanismen bij een 
mens met een beschadigd of gebrekkig gevormd zenuwstelsel niet zelden 
grote labiliteit vertonen. De wijze waarop intercurrente ziekten bij oligo-
frene patiënten verlopen, leert dit ondubbelzinnig. Een grote chirurgische 
ingreep zal daardoor waarschijnlijk slechter worden verdragen en derhalve 
een verhoogd risico inhouden. Niet minder belangrijk is de omstandigheid 
dat bedoelde categorie patiënten onvoldoende of niet in staat zal blijken 
coöperatief te zijn bij onderzoek, behandeling en revalidatie. Zij vragen 
specifieke zorg tijdens voorbereiding en nabehandeling, waarbij wij vooral 
denken aan de hoge eisen, die zullen worden gesteld aan de verpleeg-
kundige benadering. Alleen van de psychiatrisch-verpleegkundig opgeleide 
zal men mogen verwachten de zieke adequaat te kunnen begeleiden. De 
wetenschap dat de psycho-fysische adaptatiemogelijkheden kleiner zijn dan 
gemiddeld, zal bij iedere indicatiestelling meespreken, verwijst naar grotere 
risico's, doch lijkt ons nooit een absolute contra-indicatie te zijn of vol-
doende aanleiding een zieke te laten vervallen. 
Ten slotte zouden wij nog de waarneming willen vermelden, dat zowel 
de psychomotorische symptomen gedurende een psychotische fase als de 
verschijnselen van ontremd driftmatig gedrag in de defectueuze periode 
uitermate resistent zijn tegen behandeling met psychofarmaca. Deze medi-
cijnen voerden wel snel tot een invaliderend parkinsonistisch syndroom, 
echter zonder dat het doorbreken van storende gedragspatronen geheel kon 
worden geëlimineerd. 
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XIII 
S A M E N V A T T I N G 
Het aantreffen van een dysplasie in de atlanto-occipitale en hersenstam-
streek bij patiënten met psychiatrische ziektebeelden is voor ons aanlei-
ding geworden tot een nader onderzoek. 
Misvormingen in dit gebied kregen onder anatomen bekendheid als de 
zogenaamde basilaire impressie van Virchow en atlas-occipitalisatie. Later 
zijn de misvormingen van Arnold-Chiari, van Klippel en Feil en van 
Dandy-Walker beschreven. In sommige gevallen hingen begeleidende neu-
rologische syndromen samen met afwijkingen, die direct of indirect voort-
vloeien uit een dysgenesie. De genoemde anomalieën kwamen veel fre-
quenter onderling geassocieerd voor dan op grond van het toeval zou 
mogen worden verwacht. 
In en nabij het achterhoofdsgat liggen in een klein bestek structuren 
bijeen, die - afgezien van een mogelijke defectueuze aanleg - bij een ver-
vorming door welke oorzaak ook ontstaan, gemakkelijk onder invloed van 
mechanische factoren manifest ziekelijk gestoord kunnen geraken. Neuro-
logisch kunnen de daardoor ontstane klinische tableaus worden gerubri-
ceerd als hoog cervicale, bulbo-pontine, cerebellaire, hersenstamzenuw-
syndromen en beelden, die begrepen kunnen worden uit een belemmering 
van de liquorcirculatie. 
Psychische stoornissen zouden slechts sporadisch samengaan met de 
bedoelde dysplasieën en dan de vorm hebben van een organisch psycho-
syndroom of de manifestatie zijn van een misvorming van het zenuw-
stelsel met als klinisch gevolg: oligofrenie of epilepsie. In hogere fre-
quentie zijn psychiatrische ziektebeelden gevonden als complicatie van 
morbus Paget met secundaire vervorming van de week geworden schedel-
basis. Vooral obstructiehydrocephalus lijkt hier ten grondslag aan te liggen. 
De waarneming van enkele ziektegevallen bij vrouwen - onder mannen 
is atlanto-occipitale dysplasie zeker niet minder aangetroffen dan onder 
vrouwen - maakt het waarschijnlijk dat misvormingen in de atlanto-
occipitale en hersenstamstreek - ofschoon tot nu toe weinig bekend in de 
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psychiatrische kliniek - een belangrijke ziekmakende conditie zijn. Dia-
gnostisch heeft men ermee rekening te houden bij oligofrenie, bij dementie, 
in het bijzonder indien deze optreedt bij een reeds oligofrene patiënt, en 
ten slotte bij psychotische toestandsbeelden op organische grondslag. 
Akinetisch mutisme (coma vigil) is één van de psychotische modaliteiten, 
die de klinicus kan ontmoeten en die door gelijkenis met een psychogene 
stupor of een katatoon gekleurde schizofrene Schub de aandacht zou 
kunnen afleiden van de organische grondstoornis. Na de psychose kan 
bovendien een persoonlijkheidsverval tengevolge van de inmiddels tot 
stand gekomen hersenbeschadiging duidelijk worden. 
Juist bij dysgenesieën in de atlanto-occipitalc en hersenstamstreek is een 
grote reeks mogelijkheden aanwezig voor het ontstaan van obstructic-
hydrocephalus. Tevens bevinden de misvormingen zich in een gebied van 
de hersenstam waar de formatio reticularis is gelegen. Deze heeft een 
wezenlijke functie voor het tot stand komen van bewustheid en bewust-
zijn en in samenhang hiermee voor het normaal functioneren van het ver-
stand; bovendien bemiddelt zij de integratie van de persoon en de adaptatie 
aan het milieu. Wij zijn geneigd aan ziekelijke stoornissen van de hersen-
stam op bodem van, hetzij een primair gebrekkige structuur hetzij een 
secundaire beschadiging, hetzij een combinatie van beide, veel betekenis 
toe te kennen voor de Pathogenese van de hier bedoelde psychiatrische 
ziektebeelden. 
In afwijking van de gangbare opvatting, dat psychische stoornissen 
slechts in zeldzame gevallen een complicatie zouden zijn van dysplasieën 
in het atlanto-occipitale en hersenstamgebied, stellen wij dat bij onder-
zoek van patiënten, lijdend aan een van de bovengenoemde psychiatrische 
syndromen, deze dysgenesieën in een niet te verwaarlozen percentage 
kunnen worden verwacht. De uitkomsten van neuroröntgenologische ex-
ploratie van de schedel, het craniovertebrale scharnier en de structuren 
in achterste schedelgroeve en achterhoofdsgat, kunnen - in combinatie 
met een dysplastische lichamelijke habitus en het klinisch-psychiatrische 
beeld - de weg wijzen bij het stellen van de juiste diagnose. 
De therapeutische mogelijkheden bij deze misvormingen zijn tot nu toe 
beperkt gebleven en kunnen slechts worden geboden door neurochirurg en 
orthopedist. Oligofrenie is in de literatuur als contra-indicatie beschreven. 
De vooruitzichten van operatie bij psychiatrische patiënten met deze 
syndromen zijn nog niet bekend. Daar de ervaringen met shuntoperaties, 
beschreven bij obstructiehydroccphalus, bemoedigend zijn, dient naar onze 
mening in voorkomende gevallen onder meer neurochirurgische behande-
ling te worden overwogen, aangezien gevaar voor progressief verval van 
de persoonlijkheid dreigt. Het lijkt ons onjuist bij oligofrene of demente 
patiënten aprioristisch te kiezen voor therapeutisch nihilisme. 
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SUMMARY 
Dysplasias found in the atlanto-occipital region and in the brainstcm-
area of patients with psychiatric diseases prompted further investigation 
in this direction. 
Malformations in the areas mentioned became well-known among 
anatomists mostly as the so-called basilar impression of Virchow and the 
occipitalization of the atlas. At a later date the malformations of Arnold-
Chiari, of Klippel-Feil, and of Dandy-Walker were described. In some of 
the cases neurological syndromes were brought about by abnormalities 
resulting from dysgenesis. These anomalies were associated much more 
frequently than might be expected on the basis of mere chance. 
Within a small area in and near the foramen magnum a number of 
important structures is situated. These structures may have congenital 
malformations, but can also easily be impaired as a result of mechanical 
factors, which impairment can lead to manifest diseases. Neurologically, 
the resulting clinical pictures may be classified as high-cervical, bulbo-
pontine and cerebellar syndromes, nerve-syndromes of the brain-stem, 
and conditions attributable to an obstruction of the circulation of the 
ccrebro-spinal fluid. 
The dysplasias considered here are supposed to be only very rarely 
attended by mental disturbances; if they are, the mental disturbances 
occur in the form of some organic psycho-syndrome or are the manifesta-
tion of a malformed nervous system, resulting in oligophrenia or epilepsy. 
More frequently, psychiatric conditions have been found to be compli-
cations of Paget's disease with secondary deformation of the softened base 
of the skull. It would appear that obstructive hydrocephalus is the prin-
cipal pathogenic condition. 
The observation of a number of cases in women - the frequency of 
atlanto-occipital dysplasia is certainly not less in men than in women -
makes probable that malformations in the atlanto-occipital and brainstem-
area constitute a pathogenic condition which, although hitherto little 
known in clinical psychiatry, is nevertheless far from unimportant. From 
a diagnostic point of view this possibility must be considered in cases of 
oligophrenia, in dementia, especially if occurring in patients who are al-
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ready oligophrenic, and, finally, in psychoses based on organic brain dis-
orders. Akinetic mutism is one of the basic mental patterns with which 
the physician may be confronted. Because of its similarity to a psycho-
genic stupor or a catatonic schizophrenia, attention might be diverted from 
the basic cerebral disease. Subsequently, such a psychosis can be followed 
by the deterioration of the patients's personality owing to the brain-damage 
sustained in the meantime. 
Especially in dysplasia of the atlanto-occipital and brainstem-area, ob-
structive hydrocephalus is likely to develop; also, the malformation is 
localized in that part of the brainstem where the formatio reticularis is 
situated. In normal circumstances the latter plays an essential role in the 
mediation of human consciousness, and, consequently, in realizing the 
various functions of intelligence. Furthermore, it is closely connected with 
the integration of the personality and his adaptation to his lifeworld. It is 
the author's opinion that pathological disturbances, cither rooted in a 
primarily deficient structure of the brainstem or in a secondary lesion or 
in a combination of both, are of considerable importance for the patho-
genesis of the mental disorders discussed. 
In contrast with the familiar view that mental disturbances only rarely 
go back to a complication of dysplasias in the atlanto-occipital and brain-
stem-area, the author holds that, when examining patients suffering from 
one of the psychiatric syndromes mentioned above, we shall come across 
such malformations in a significant number of cases. The findings of a 
neuro-radiographic exploration of the skull, the craniovertcbral joint, and 
the structures within the posterior fossa of the skull and the foramen 
magnum - in combination with a dysplastic somatic phenotype and the 
clinical-psychiatric picture - may point the way to a correct diagnosis. 
In cases of such malformations the therapeutic possibilities have re-
mained limited up to now and have only been offered by the neuro-
surgeon and his orthopedic colleague. Oligophrenia has been reported as 
a contra-indication. The prospects of surgical treatment in mental patients 
presenting this syndrome are as yet unknown. Nevertheless, in view of the 
encouraging results yielded by shunt operations, as recently described in 
cases of obstructive hydrocephalus, the author would like to suggest, inter 
alia, neurosurgical intervention for these patients, since they are in serious 
danger of progressive mental deterioration. 
Opting with oligophrenic or demented patients a priori for a therapeutic 
nihilism would seem a wrong attitude to him. 
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RÉSUMÉ 
La découverte d'une dysplasie dans la région atlanto-occipitale et dans 
celle du tronc cérébral chez des malades atteints d'affections psychiatri-
ques, nous a amenés à entreprendre une étude plus approfondie. 
Les malformations de cette région sont principalement venues à la 
connaissance des anatomistes sous la forme de l'empreinte basilaire de 
Virchow et de l'occipitalisation de l'atlas. Depuis ont été décrites les 
malformations de Chiari et Arnold, de Klippel et Feil et de Dandy et 
Walker. Dans certains cas, une corrélation a été établie entre des syn-
dromes neurologiques et des anomalies résultant d'une dysgénésie. Il est 
apparu d'autre part que ces anomalies étaient beaucoup plus souvent 
associées les unes aux autres qu'on ne pourrait s'y attendre d'après les 
lois du hasard. 
A l'intérieur du trou occipital ainsi qu'autour de celui-ci, on trouve 
ramassées dans une zone de petites dimensions des structures qui, en 
dehors d'une disposition défectueuse congénitale, peuvent facilement être 
affectées dans un sens pathologique par des facteurs méchaniques. Dans 
la neurologie les tableaux cliniques qui en résultent peuvent être classés 
en syndromes cervicaux supérieurs, en syndromes bulbo-pontins, en syn-
dromes cérébelleux, en syndromes nerveux du tronc cérébral et en 
tableaux qui peuvent être attribués à un encombrement de la circulation 
du liquide céphalo-rachidien. 
Des dysplasies ne s'accompagneraient que sporadiquement de troubles 
psychiques et ceux-ci prendraient alors la forme d'un syndrome psychique 
organique ou seraient la manifestation d'une structure défectueuse du 
système nerveux, entraînant oligophrenic ou épilepsie. Plus fréquents sont 
les syndromes psychiatriques qui se sont révélés être une complication de 
la maladie de Paget avec déformation secondaire de la base du crâne 
ramollie. Ces phénomènes paraissent être dûs surtout à une hydrocéphalie 
occlusive. 
C'est l'observation de quelques cas pathologiques chez des femmes-
parmi lesquelles les cas de dysplasie atlanto-occipitale ne sont certaine-
ment pas moins fréquents que chez les hommes - qui rend probable que 
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les malformations de la région atlanto-occipitale et de la région du tronc 
cérébral, quoiqu'à peine connues en clinique psychiatrique jusqu'à présent, 
doivent être considérées comme importantes sous le rapport de la patho-
génie. 
Au point de vue diagnostique, il y a lieu d'en tenir compte dans les cas 
d'oligophrénie, dans les cas de démence, surtout lorsque celle-ci se déclare 
chez un malade déjà atteint d'oligophrénie, et enfin dans les états psycho-
tiques de nature organique. Le mutisme akinétique (coma vigil) est un 
des syndromes pathologiques que le clinicien peut rencontrer et qui, par son 
analogie avec une stupeur psychogène ou une poussée schizophrène de 
forme catatonique, pourrait détourner l'attention de la disturbation orga-
nique. Après la psychose, il est possible qu'on voie en outre apparaître une 
anomalie de la personnalité provenant de la détérioration cérébrale qui 
s'est produite. 
Ce sont les dysgénésies de la région atlanto-occipitale et de la région du 
tronc cérébral qui créent de nombreuses possibilités pour le développe-
ment d'une hydrocéphalie occlusive, tandis que la malformation a par 
ailleurs son siège dans la zone du tronc cérébral où se trouve la formation 
réticulaire. Celle-ci joue un rôle important dans la constitution de la 
conscience humaine, dans la réalisation de l'intelligence et, par consé-
quence, dans l'intégration de l'individu et son adaptation harmonieuse à 
son milieu. Nous sommes enclins à attacher aux troubles pathologiques du 
tronc cérébral résultant soit d'une structure défectueuse, soit d'une détério-
ration secondaire, soit d'une combinaison des deux, une grande signifi-
cation pour la pathogénèse des syndromes psychiatriques en question. 
Autrement que la conception largement répandue selon laquelle des 
troubles psychiques seraient rarement une complication des dysplasies de 
la région atlanto-occipitale et de la région du tronc cérébral, nôtre opinion 
est, lorsqu'on examine des malades qui sont atteints de l'un ou de l'autre 
des syndromes psychiatriques précités, que ces dysgénésies peuvent se 
rencontrer dans un pourcentage assez considérable des cas et constituent 
dès lors un facteur important au point de vue du diagnostic différentiel. 
Les résultats de l'exploration neuro-radiologique du crâne, de la charnière 
crânio-vcrtébrale et des structures situées dans la fosse crânienne posteri-
eure et à l'intérieur du trou occipital, peuvent, en combinaison avec la 
condition corporelle dysplasique et le tableau clinico-psychiatrique, in-
diquer la voie pour faire un diagnostic exact. 
Les possibilités thérapeutiques auxquelles on peut avoir recours dans ces 
malformations sont restées limitées jusqu'ici et sont uniquement offertes 
par la neuro-chirurgie et l'orthopédie. L'oligophrénic est citée comme 
contre-indication dans la littérature. 11 est incertain quelles soient les 
conséquences d'une intervention neurochirurgicale en cas des malades 
atteints de ces syndromes psychiatriques. Comme les résultats obtenus des 
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opérations de shunt, telles que celles qui ont été récemment exécutées dans 
des cas d'hydrocéphalie occlusive, sont encourageants, nous croyons que, 
dans les cas qui s'y prêtent, une intervention neurochirurgicale doit être 
envisagée comme moyen d'assistance en présence du risque d'une détério-
ration de la personnalité. Il nous paraît peu juste de se déclarer à priori 
pour un nihilisme sur le plan thérapeutique en cas de malades souffrant 
d'une oligophrenic ou d'une démence. 
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im Zusamminliantf mit Missbildungen 
im Atlanlookvpital und Hirnstammbe 
reich 
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Z U S A M M E N F A S S U N G 
Die Tatsache, dass man bei Patienten mit psychiatrischen Krankheits-
bildem eine Dysplasie im Atlantookzipital- und Hirnstammbereich antrifft, 
hat uns veranlasst, eine eingehendere Untersuchung durchzufuhren 
Missbildungen in diesem Gebiet wurden unter den Anatomen als soge-
nannte Virchow'sche Basilanmpression und Atlasokzipitahsation bekannt 
Spater wurden die Missbildungen von Arnold-Chiari, von Klippel und Feil, 
und von Dandy-Walkcr beschrieben In manchen Fallen hingen neurolo-
gische Begleitsyndrome mit Abweichungen zusammen, die direkt oder in-
direkt Resultante einer Dysgenesie sind Die genannten Anomalien kamen 
viel häufiger miteinander vergesellschaftet vor als aufgrund des Zufalls 
erwartet werden durfte 
Im Foramen occipitale und in seiner unmittelbaren Umgebung liegen 
auf engem Raum Strukturen beieinander, die - abgesehen von einer etwai-
gen schadhaften Anlage - bei ciner-durch welche Ursache auch immer 
zustande gekommenen - Verformung, unter dem Einfluss mechanischer 
Faktoren, leicht manifest krankhaft gestort werden können Neurologisch 
können die dadurch entstandenen klinischen Bilder als hoch zervikale, 
bulbopontine, zerebellare, Hirnstammnervensyndrome, und als Bilder, die 
aus einer Behinderung des Liquorkreislaufs zu verstehen sind, eingestuft 
werden 
Psychische Störungen sollen nur sporadisch mit den genannten Dyspla-
sien einhergehen, und zwar m Form eines organischen Psychosyndroms 
oder als Manifestation einer Missbildung des Nervensystems mit als kli-
nischer Folge Oligophrenie oder Epilepsie Häufiger trifft man psychia-
trische Krankheitsbilder als Komplikation der Paget'schen Krankheit mit 
sekundärer Verformung der erweichten Schadelbasis an Das durfte vor 
allem einem Obstruktionshydrozephalus anzulasten sein 
Die Beobachtung einiger Krankheitsfälle bei Frauen - bei Männern trifft 
man eme atlantookzipitale Dysplasie sicherlich nicht weniger häufig an -
lasst es als wahrscheinlich erscheinen, dass Missbildungen im Atlantookzi-
pital- und Himstammbereich, obwohl in der psychiatrischen Klinik bisher 
wenig bekannt, eine wichtige krankheitsfördernde Kondition darstellen. 
Diagnostisch muss das bei Oligophrenie, bei organischer Demenz - insbe-
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sondere wenn diese bei einem bereits oligophrenen Patienten auftritt - und 
schliesslich bei psychotischen Zustandsbildem auf organischer Grundlage 
berücksichtigt werden. Akinetischer Mutismus (Coma vigil) ist eines der 
psychotischen Zustandsbilder, denen der Kliniker begegnen kann, das 
durch die Ähnlichkeit mit einem psychogenen Stupor oder einem kataton 
gefärbten Schizophrenen Schub die Aufmerksamkeit von der organischen 
Grundstörung ablenken könnte. Nach der Psychose kann überdies ein 
Persönlichkcitsverfall infolge der inzwischen aufgetretenen Himschädigung 
erkennbar werden. 
Gerade bei Dysgenesien im Atlantookzipital- und Hirnstammbereich ist 
eine ganze Reihe von Möglichkeiten für das Entstehen eines Obstruktions-
hydrozephalus gegeben. Gleichzeitig befinden sich die Missbildungen im 
Gebiet des Hirnstammes, in dem die Formatio reticularis liegt. Diese hat 
eine wesentliche Funktion für das Zustandekommen von Bewusstheit und 
Bewusstsein, und im Zusammenhang damit für das normale funktionieren 
des Verstandes; überdies vermittelt sie die Integration der Person und die 
Anpassung an die Umwelt. Wir neigen dazu, krankhaften Störungen des 
Himstammes - entweder aufgrund einer primär mangelhaften Struktur 
oder einer sekundären Schädigung oder einer Kombination dieser beiden 
Faktoren - für die Klärung der Pathogenese der hier genannten psychia-
trischen Krankheitsbilder grosse Bedeutung beizumessen. 
Im Gegensatz zur üblichen Auffassung, dass psychische Störungen nur 
in seltenen Fällen eine Komplikation von Dysplasien im Atlantookzipital-
und Himstammbereich seien, behaupten wir, dass man bei der Untersu-
chung von Patienten mit einem der vorgenannten psychiatrischen Syndrome 
diese Dysgenesien in einem nicht unbedeutenden Prozentsatz der Fälle 
erwarten darf. Die Befunde der neuroröntgenologischen Exploration des 
Schädels, des kraniovertebralcn Scharniers und der Strukturen in der 
hinteren Schädelgrube und dem Foramen occipitale können - in Verbin-
dung mit einem dysplastischen Habitus und dem klinisch-psychiatrischen 
Bild - beim Stellen der richtigen Diagnose richtungweisend sein. 
Die therapeutischen Möglichkeiten bei diesen Missbildungen sind bisher 
begrenzt geblieben und können nur vom Neurochirurgen und Orthopäden 
geboten werden. Oligophrenie ist im Schrifttum als Kontraindikation be-
schrieben worden. Die Operationsaussichten bei psychiatrischen Patienten 
mit diesen Syndromen kennt man noch nicht. Da die Erfahrungen mit 
Shuntoperationcn, wie sie bei Obstruktionshydrozephalus beschrieben 
wurden, ermutigend sind, ist unserer Meinung nach in derartigen Fällen 
unter anderem die neurochirurgische Behandlung zu erwägen, da die 
Gefahr eines progressiven Persönlichkeitsverfalls droht. Es erscheint uns 
unrichtig, sich bei oligophrenen oder dementen Patienten schon von vorn-
herein für einen therapeutischen Nihilismus zu entscheiden. 
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G. J. Z W A N I K K E N 
I 
De belangrijkheid van atlanto-occipitale pathologie als conditie voor het 
ontstaan van organisch-cerebrale psychiatrische ziektebeelden werd in het 
verleden onderschat. 
Π 
Psychiatrische ziektebeelden bij een atlanto-occipitale dysplasie mogen 
niet zonder meer als contra-indicatie voor actief ingrijpen gelden. 
III 
Voor het bepalen van de zuurafscheiding in de maag is het gebruike­
lijke gefractioneerde maaghevelen als methode weinig rationeel. 
J. B. LIPS. De rationalisering van het maagzuuronderzoek. 
Tijdschrift voor gastro-enterologie, 9, 396-404, 1966. 
IV 
Het verdient aanbeveling om bij de schatting van de pool transit time 
volgens Oldendorf gelijktijdig een circulatietijdsbepaling van arm tot arm 
te verrichten. 
W. H. OLDI:NDORF. Measurement of the mean transit time of 
cerebral circulation by external detection of an intravenously 
injected radioisotope. Journal of Nuclear Medicine, 3, 382-
398, 1962. 
Chroomallergic kan op eenvoudige wijze worden aangetoond door het 
toedienen van een kleine hoeveelheid kaliumbichromaat per os. 
P. SCHLEIFF. Provokation des Chromatekzems zu Testzwek-
ken durch interne Chromzufuhr. Der Hautarzt, 19, 209-210, 
1968. 
VI 
Naast algemeen lichamelijk onderzoek verrichte men bij patiënten 
ouder dan 50 jaar met herpes zoster histologisch onderzoek van de lokale 
afwijking om een maligne aandoening, in casu Icukaemic, uit te sluiten. 
D. J. H. BOUR en DR. J. R. PRAKKEN. Zosteriforme huidafwij-
kingen bij leucaemie. Ned. Tdschr. v. Geneesk., 85, 1965-
1972, 1941. 
VII 
In geval van ileus bij patiënten met een psychiatrische ziekte moet vol-
vulus van het colon sigmoideum worden overwogen. 
VIII 
Zich solitair aandienende gevallen van Huntingtonse chorea pleiten niet 
zonder meer tegen het dominant-erfelijke karakter van de ziekte. 
IX 
Recidief van een psychose tijdens onderhoudsbehandeling met psycho-
farmaca hangt nogal eens samen met de attitude van de reconvalescent ten 
opzichte van psychisch ziek-zijn. 
X 
Afgeweerde passieve liefdesstrevingen vormen een van de belangrijkste 
condities voor het ontstaan van conflicten in liefdevolle relaties van vol-
wassenen. 
XI 
De waarde van LSD-toediening als positieve bijdrage tot psychotherapie 
staat nog allerminst vast. 
XII 
Voor de bewering dat Jeroen Bosch aan een psychische stoornis heeft 
geleden ontbreekt ieder bewijs. 
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